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Uvod a charakteristika pracovisté

Tato Analyticka zprava vznikla v ramci projektu Navrh systému komplexni sdilené
zdravotné-socialni péCe o pacienty se vzacnymi onemocnénimi - SYPOVO
(CZ.03.02.02/00/22_046/0002450) v ramci Operacniho programu Zameéstnanost plus
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socialniho fondu. Jejim cilem je popis
souc¢asného stavu véetné navrh(, které by mohly vést ke zlepSeni péce o pacienty se
vzacnym onemocnénim. Autory tohoto odborného textu jsou metodici projektu a
zastupci jednotlivych ERN, poskytovatelé, ktefi se vénuji pfimé péci a reflektuji tak své
zkuSenosti vtomto dokumentu.

Nazev ERN ERN RARE-LIVER

Institut klinické a experimentalni mediciny

Zapojena pracovisté Klinika hepatogastroenterologie

Fakultni nemocnice v Motole, Pediatricka klinika

Pocet skupin VO 7 skupin
Nazvy 1. Autoimunitni onemocneéni jater (AILD) (Autoimmune Liver
skupin/podskupin VO Diseases (AILD))

2. Metabolicka onemocnéni, atrézie Zluéovodl a pfFibuzna

onemocnhnéni (Metabolic, Biliary Atresia & Related Diseases)
Strukturalni onemocneéni jater (Structural Liver Disease)
Téhotenstvi pfi onemocnéni jater (Pregnancy in liver disease)
Onemocneéni jater v téhotenstvi (Liver disease in pregnancy)
Vzacné priciny akutniho selhani jater (Rare causes of acute liver
failure)

7. Transplantace (Transplantation)

o0k

1. Inventarizace zdroji informaci: Existujici narodni a mezinarodni
doporuceni a standardy, informace o systému péce v zahraniCi

1.1 Charakteristika zdroju

Celkovy pocet publikaci za celou ERN: 57
Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typl za celou ERN

-
(0]

Guidelines
Position Paper

Review

recommendation

Clinical Report

= =101 h~| 0

Overview
Up to Date 22
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Za zminku stoji typ zdroje Up To Date. Tento typ zdroje se vyskytoval nejCastéji (22krat).
Jednd se o evidence-based klinické zdroje. Zahrnuji Siroké spektrum problematiky od
etiologie, pres diagnostiku a lécbu az po management. Vzdy obsahuji PROM a jsou
aktualni.

Patient journey: 2

1.2 Obsahova analyza zdrojli podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztfidéné dle skupin diagnéz

Dokumenty, které byly zpracovavany vramci analyzy, byly roztfidéné do jednotlivych
skupin onemocnéni ERN Rare-liver. Ty popisuji onemocnéni spadajici do 7, které popisuji
oficialni webové stranky ERN Rare-liver. Pro analytické zpracovani byly vytvofeny 2
skupiny pro ¢lanky, které zahrnovaly vice onemocnéni a pro ¢lanky, které nebylo mozné
zaradit do konkrétni skupiny.

Pro lepSi prfehlednost byly vytvorfeny tabulky tykajici se jednotlivych zkoumanych
charakteristik, které bylo mozné z jednotlivych dokument( ziskat. Cilem bylo uvést pocet
zdrojt ve kterych se jednotlivé informace o dané charakteristice vyskytovaly.

Skupiny onemocnéni:
1. Autoimunitni onemocnéni jater (AILD) (Autoimmune Liver Diseases (AILD))
2. Metabolicka onemocnéni, atrézie Zlu¢ovodt a pfibuzna onemocnéni
(Metabolic, Biliary Atresia & Related Diseases)
Strukturalni onemocnéni jater (Structural Liver Disease)
Téhotenstvi pfi onemocnéni jater (Pregnancy in liver disease)
Onemocnéni jater v téhotenstvi (Liver disease in pregnancy)
Vzacné priciny akutniho selhani jater (Rare causes of acute liver failure)
Transplantace (Transplantation)
Spolecné —tato skupina je uméle vytvorena pro ¢lanky, které zahrnuji vice
onemocnéni
9. lJiné -tato skupina je uméle vytvorena a zahrnuje ¢lanky, které souvisi se
vzacnymi onemochnénimi jater, ale nebylo je mozné zaradit do konkrétni
skupiny

® NDOA®
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Hlavni charakteristiky (uvést pocet zdrojd):

STPOVO

Celkem Skupina1 | Skupina2 | Skupina3 | Skupina 4
Celkovy pocet zdroju: 57 24 9 4 1
(100 %) (100 %) (100 %) (100 %) (100 %)
Definice viceurovnoveé péce: 13 5 1 2 0
(23 %) (21 %) (11 %) (50 %) (0 %)
Uvedeni odbornosti 2 4 2 2 1
podilejicich se na pédi: (4 %) (17 %) (22 %) (50 %) (100 %)
Definice role socialniho 1 0 0 0 0
pracovnika: (2 %) (0 %) (0 %) (0 %) (0 %)
Aktivni role pacientl pfi tvorbé 4 2 0 0 0
CPGs: (7 %) (8 %) (0 %) (0 %) (0 %)
*pouze Castecné
Skupina5 | Skupina6 | Skupina?7 | Skupina8 | Skupina9
Celkovy pocet zdroji: 6 3 0 7 3
(100 %) (100 %) (0 %) (100 %) (100 %)
Definice viceurovnoveé péce: 2 2 0 1 0
(33 %) (67 %) (0 %) (14 %) (0 %)
Uvedeni odbornosti 4 3 0 4 2
podilejicich se na péci: (67 %) (100 %) (0 %) (57 %) (67 %)
Definice role socialniho 0 0 0 1 0
pracovnika: (0 %) (0 %) (0 %) (14 %) (0 %)
Aktivni role pacient( pfi tvorbé 1 1 0 0 0
CPGs: (17 %) (33 %) (0 %) (0 %) (0 %)
Charakteristika diagnostickych principa (uvést pocet zdroju):
Celkem Skupina 1 Skupina 2 Skupina 3 Skupina 4
Celkovy pocéet zdrojt 57 24 9 4 1
(100 %) (100 %) (100 %) (100 %) (100 %)
Klinicka diagnostika 41 18 6 2 0
(72 %) (75 %) (67 %) (50 %) (0 %)
Laboratorni diagnostika 50 23 8 4 0
(88 %) (96 %) (89 %) (100 %) (0 %)
Dalsi: 49 10 6 2 0
(46 %) (42 %) (67 %) (50 %) (0 %)
Skupina5 | Skupina6 Skupina 7 Skupina 8 Skupina 9
Celkovy pocet zdrojt 6 3 0 7 3
(100 %) (100 %) (0 %) (100 %) (100 %)
Klinicka diagnostika 4 3 0 6 2
(67 %) (100 %) (0 %) (86 %) (67 %)
Laboratorni diagnostika 5 3 0 4 3
(83 %) (100 %) (0 %) (57 %) (100 %)
Dalsi: 4 1 0 4 1
(67 %) (33 %) (0 %) (57 %) (33 %)
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Management - specifikace role poskytovatelll zdravotni péce (uvést pocet zdrojl):

Celkem | Skupina1 Skupina 2 Skupina3 | Skupina4
Celkovy pocet zdroju: 57 24 9 4 1
(100 %) (100 %) (100 %) (100 %) (100 %)
Kdo ma potvrdit 7 3 1 1 0
diagnozu: (12 %) (13 %) (11 %) (25 %) (0 %)
Kdo ma lécit: 13 6 1 1 1
(23 %) (25 %) (11 %) (25 %) (100 %)
Kdo ma 11 5 0 0 0
sledovat/monitorovat: (19 %) (21 %) (0 %) (0 %) (0 %)
Uloha dalsich lékafskych 11 3 0 0 1
specialistl: (19 %) (13 %) (0 %) (0 %) (100 %)
Uloha nelékafi: 6 2 0 0 1
(11 %) (8 %) (0 %) (0 %) (100 %)
Uloha primarni péce: 5 4 1 0 0
(9 %) (17 %) (11 %) (0 %) (0 %)
Skupina5 | Skupina6 | Skupina?7 | Skupina8 Skupina 9
Celkovy pocet zdroju: 6 3 0 7 3
(100 %) (100 %) (0 %) (100 %) (100 %)
Kdo ma potvrdit 0 1 0 1 0
diagnozu: (0 %) (33 %) (0 %) (14 %) (0 %)
Kdo ma légit: 0 2 0 2 0
(0 %) (67 %) (0 %) (29 %) (0 %)
Kdo ma 2 2 0 2 0
sledovat/monitorovat: (33 %) (67 %) (0 %) (29 %) (0 %)
Uloha dalsich lékatskych 3 2 0 2 0
specialistl: (50 %) (67 %) (0 %) (29 %) (0 %)
Uloha nelékaf(i: 0 2 0 1 0
(0 %) (67 %) (0 %) (14 %) (0 %)
Uloha primérni pé&e: 0 0 0 0 0
(0 %) (0 %) (0 %) (0 %) (0 %)
*pouze ¢astecné
Management - doporuéena lécba (uvést pocet zdroju):
Celkem Skupina1 | Skupina 2 Skupina 3 Skupina 4
Celkovy pocet zdrojt: 57 24 9 4 1
(100 %) (100 %) (100 %) (100 %) (100 %)
Specificka cilena lécba: 40 17 7 4 1
(70 %) (71 %) (78 %) (100 %) (100 %)
Specificka necilena lécba: 17 7 3 3 0
(30 %) (29 %) (33 %) (75 %) (0 %)
Nespecificka/symptomatick 22 6 6 1 1
a lécba: (39 %) (25 %) (67 %) (25 %) (100 %)
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Skupina5 | Skupina6 | Skupina?7 Skupina 8 | Skupina9
Celkovy pocet zdroji: 6 3 0 7 3
(100 %) (100 %) (0 %) (100 %) (100 %)
Specificka cilena léCba: 3 2 0 4 2
(50 %) (67 %) (0 %) (57 %) (67 %)
Specificka necilena lé¢ba: 3 1 0 0 0
(50 %) (33 %) (0 %) (0 %) (0 %)
Nespecificka/symptomatick 4 1 0 2 1
a lécba: (67 %) (33 %) (0 %) (29 %) (33 %)

Management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (uvést pocet zdrojl):

Celkem Skupina1 | Skupina?2 | Skupina3 | Skupina 4
Celkovy pocet zdrojd: | 57 (100 %) 24 9 4 1
(100 %) (100 %) (100 %) (100 %)
Pravidla pro monitoraci: 31 12 6 1 0
(54 %) (50 %) (67 %) (25 %) (0 %)
Existence kritérii 31 15 6 1 1
aktivity/zavaznosti (54 %) (63 %) (67 %) (25 %) (100 %)
onemocneéni:
Prognosticka kritéria: 28 13 4 2 0
(49 %) (54 %) (44 %) (50 %) (0 %)
Existence ,,patient-reported 29 12 2 3 1
outcome (51 %) (50 %) (22 %) (75 %) (100 %)
measures“(PROM):
Hodnoceni 5 2 0 0 1
funkce/disability: (9 %) (8 %) (0 %) (0 %) (100 %)
Systém hodnoceni kvality 0 0 0 0 0
péce definovan: (0 %) (0 %) (0 %) (0 %) (0 %)
Skupinab | Skupina6 | Skupina?7 | Skupina8 | Skupina9
Celkovy pocet zdrojt: 6 3 0 7 3
(100 %) (100 %) (0 %) (100 %) (100 %)
Pravidla pro monitoraci: 5 1 0 3 3
(83 %) (33 %) (0 %) (43 %) (100 %)
Existence kritérii 3 1 0 3 1
aktivity/zavaznosti (50 %) (33 %) (0 %) (43 %) (33 %)
onemocneéni:
Prognosticka kritéria: 3 (50 %) 1 0 3 2
(33 %) (0 %) 43 %) (67 %)
Existence ,,patient-reported 4 (67 %) 1 0 5 1
outcome (833 %) (0 %) (71 %) (33 %)
measures“(PROM):
Hodnoceni 1(17 %) 1* 0 0 0
funkce/disability: (33 %) (0 %) (0 %) (0 %)
Systém hodnoceni kvality 0 (0 %) 0 0 0 0
péce definovan: (0 %) (0 %) (0 %) (0 %)

*pouze ¢astecné
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Slovni souhrn analyzy zdroju (hlavni pfednosti a nedostatky — s dirazem na informace
postihujici organizaci péce):

Pri inventarizace péce za ERN Rare-liver, bylo projdeno 57 literarnich zdrojd. A to jak pro
pediatrické, tak dospélé pacienty.

Dle analyzy literatury byly zahrnuty ¢lanky, tykajici se vSech skupin onemocnéni. Pfi
rozdélovani do skupin (tabulek) nebyl zadny pfifazen do skupiny , Transplantace” (skupina
7). Nikoliv z ddivodu, Ze by Zadny ¢lanek nepopisoval transplantaci, ale jednalo se vzdy o
transplantaci pfi jiném onemocnéni. Tyto ¢lanky byli zafazeny dle onemocnéni, s kterym
transplantace souvisela.

Nejvétsi mnozstvi ¢lankd (42 %) popisovalo skupinu onemocnéni ,Autoimunitni
onemocnéni jater“ (skupina 1). Do skupiny 4 ,téhotenstvi pfi onemocnéni jater” byl
zafazen jeden cClanek. Jiné ¢lanky, popisujici chronicka jaterni nebo dfivéjsi jaterni
onemocnéni, Casto obsahuji kapitolu, ktera se zminuje o rizikdch a pfistupu
k antikoncepci ¢i téhotenstvi.

Témeér Ctvrtina zdrojl (23 %) definuje vicelroviovou péci. Pouze 4 % konkrétné specifikuji
odbornosti podilejici se na péci (lze vSak ¢asto vyvodit z kontextu) a pouze 1 ¢lanek (2 %)
definuje roli socialniho pracovnika.

Témeér vSechny zdroje se zminuji diagnostiku — 72 % klinickou diagnostiku (pfiznaky jsou u
nékterych onemocnéni velmi nespecifické), néktefi pacienti jsou asymptomaticéti a
kjejich zachytu dochazi nahodou pfi krevnich testech. Pravé laboratorni diagnostiku
zminuje 88 % zdrojlu —jedna se prevazné o biochemické a histologické vysetieni. Dopliuje
se dale napfiklad o ultrazvukové vySetfeni (s dopplerovskym zobrazenim) Ci vySetfeni
vypocetni tomografii.

Role zdravotnika potvrzujiciho diagndézu je jednoznacné zminéna pouze ve 12 %, témér
&tvrtina zdrojd specifikuje roli — kdo lé&i. Uloha monitorace je konkrétnimu zdravotnikovi
pfifazena témér v pétiné zdrojl. Ve stejném mnozstvi analyzované literatury jsou zminény
dalSi specializace podilejici se na péci. Role nelékafského zdravotnického personalu je
popsana v11 % zdroju. Desetina zdroji popisuje uUlohu primarni péce vramci
managementu péce o pacienty.

Lécbou se zabyva vétSina inventarizované literatury (minimalné 50 % v kazdé skuping).
Jako specificka cilena léCba je Casto volena transplantace, imunosupresiva nebo
kortikosteroidy. Déle se pouziva napfiklad kyselina ursodeoxycholova na zmirnéni pruritu,
vyzivové doplhky a je doporuc¢ena zména/Uprava Zivotniho stylu.

Pravidla pro monitoraci jsou specifikovana ve vice jak poloviné zdroji (54 %). V stejném
mnozstvi zdrojl existuji kritéria zavaznosti. 49 % inventarizované literatury popisuje
prognosticka kritéria a v51 % se vyskytovali ,,patient-reported outcome measures*.
Témeér desetina (9 %) zdroj& hodnoti disabilitu. Zadny ze zdrojG se nezabyval hodnocenim
kvality péce.
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potieb a
nedostatkud v téchto oblastech

2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

Hlavni skupiny nemoci Celkovy pocet pacientl Zoiisob ziiéténi poitu % VO dané skupiny lze | % VO dané skupiny ma
v CR —ve viech P jistentp presné identifikovat SPRAVNE uveden kéd
¢ 134 Etské acientl
Pocty zvlast pro détske (<18 centrech v rdmci ERN P pomoci MKN-10 diagndzy MKN-10
let, do 19. narozenin)
a zvlast pro dospélé pacient
P >19 IZt) P v <18 let dospéli <18 let dospéli <18 let dospéli <18 let dospéli
- - (219 let) - (219 let) - (219 let) - (219 let)
odhad odhad 100% 30% 100% 30%
Bilidrni atrézie 80 30
odhad odhad 100% 30% 100% 30%
Autoimunitni hepatitida 50 1200
Primarni/autoimunitni odhad odhad 30% 30% 30% 30%
sklerozujici cholangitida 40 2000
odhad odhad 5% 5% 5% 5%
EHPVO 35 200
odhad odhad 90% 90% 90% 90%
Wilsonova choroba 25 400
odhad odhad 30% 30% 30% 30%
Deficit alfalantitrypsinu 20 250
odhad odhad 50% 30% 50% 30%
Alagille syndrom 13 5
odhad odhad 5% 5% 5% 5%
PFIC 8 5
odhad odhad 100% 100% 100% 100%
Primarni bilidrni cholangitida 0 500
odhad odhad 20% 20% 20% 20%
Akutni jaterni porfyrie 0 20
odhad odhad 100% 100% 100% 100%
Porphyria cutanea tarda 0 80

2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centrech ERN

(centra vysoce specializované péce o pacienty s vzacnymi onemocnénimi - CVSP-VO)

pocet pacientii s VO v pocet novych pacientd s
Nazev pracovisté dlouhodobém sledovani* VO za rok**
FN MOTOL 250 25
IKEM 1187 187
Celkem 1387 207

*(pramér za rok z poslednich 3 let)
** (primér z poslednich 3 let, moZno pouZit data reportovana koordinatorovi ERN v ramci monitoringu)
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2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni Udaje

STPOVO

Pracovisté: IKEM FN MOTOL CELKEM
Pocet Realny podil pracovni Pocet Realny podil pracovni Pocet c) Realny podil pracovni
pracovniki doby (pocet hodin za pracovnikii doby (pocet hodin za pracovniki doby (pocet hodin za Pocet hodin na 1
tyden) vénovany tyden) vénovany tyden) vénovany pracovnika
problematice VO * problematice VO * problematice VO *
V ambulantni | V lGzkové V ambulantni | V ldzkové V ambulantni | V1dzkové | Vambulantni | V lGzkové
péci péci péci péci péci péci péci péci

Lékar
s odbornou 3 25,5 8 3 33 87 6 58,5 95 9,75 15,83
zpUsobilosti
v oboru....
Lékar ve
specializacni 2 8 0 1 0 24 3 8 24 2,67 8
pFipravé
v oboru....
Zdravotni sestry 3 40 4 1 40 0 4 80 4 20 1
Dalsi nelékarsti
zdravotniéti 1 8 0 0 0 0 1 8 0 8 0
pracovnici
Celkem 9 81,5 12 5 73 111 14 154,5 123 11,04 8,79
Pocet hodin na X 9,06 1,33 X 14,6 22,2 X 11,04 8,79 X X
1 pracovnika

* soucet hodin za vSechny |ékafe/tyden
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2.1.4 Personalni zajiSténi center — kvalitativni Udaje

Pocet a skladba pracovnikll neni hodnocena jako odpovidajici potfebam. Jedno
pracovisté uvadi, Ze odpovida potfebam z 50-75 %. Druhé pracovisté uvadi, ze
potfeba rozsahu pracovnich Uvazk( pro péci o pacienty s VO neni systematicky
nastavena, vychazi z dobrov(ile a momentalni situace pracovisté/poskytovatele.

Personalni kapacita vpéci o pacienty sVO neni dostate¢na v nasledujicich
oblastech:
o lékari specialisté jinych oborl pro interdisciplinarni konzultace;
o nelékafsti specialisté v péci o pacienty s VO - (psycholog/ psychoterapeut;
socialni pracovnik);
nezdravotnici (administrativni pracovnik);
zdravotni sestry vySkolené v problematice VO.

Nedostatecna personalni kapacita ma za nasledek:

omezena kapacita pro pfijimani novych pacient(;

dlouhé ¢ekaci lhlty na ambulantni vySetfeni / hospitalizaci;

nedostatecna kapacita (Cetnost) interdisciplinarnich
konzultaci/ambulantnich vySetfeni;

vysoka miru stresu, nepfijemna atmosféra na pracovisti;

vysoka mira neplacenych prescast lékar(;

nedostatecné prliibézné vzdélavani ¢lenl tymu;

nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu;

o O O O O

lékafi specialisté vénuji ¢as koordina¢ni ¢i administrativni ¢innosti, kterou by
mohlvykonavat nékdo jiny.

2.1.5 Multidisciplinarni tym (MDT)

Jedno pracovisté ma k dispozici 2 typy stalého MDT.

Skladba téchto MDT je nasleduijici:

o MDT1: Celkem 3 atestovani lékafi s expertizou na VO, 1 ve specializacni
pfiprave, 1 bioinformatik, 1 administrativni pracovnik, 1 zdravotni sestra
MDT1 se schazi 1x tydné
Skladba MDT1 je adekvatni.
MDT2: Celkem 2 atestovani lékafi s expertizou na VO, 2 ve specializaéni
pfipravé, 1 bioinformatik, 1 administrativni pracovnik, 1 zdravotni sestra

o Skladba MDT2 je adekvatni.

1 pracovisté nema staly MDT. Hlavnimi pfekazkami jeho vzniku je:
o Nedostatek informaci o vzniku, vedeni a vyhodach MDT; Nedostatec¢na
personalni kapacita; Nedostatetna podpora zfizeni MDT ze strany vedeni;
PfiliSna administrativni zatéz
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Hodnoceni personalniho zabezpeceni prace center ve vztahu k poétu pacient:

FN Motol:

ev s

Ac¢ se mlze zdat pomér pacientd k ambulantnim lékafim (cca 250:3) pfiznivéjsi nez
vdospélém centru (cca 1200:5), tak se musivzit v potaz to, Ze vnasem centru se jen jeden
lékatr vénuje vyhradné détské hepatologii. DalSi lékaf se vénuje prevazné IBD
problematice (zanétlivé stfevni onemocnéni) a hepatologii ma jako okrajovou ¢innost.
Zaroven vSichni musi pokryt potfeby Pediatrické kliniky i v rémci lGZkového oddéleni, kde
lezi pacienti s vS8eobecnou pediatrickou problematikou a tudiz se nemohou vénovat
pouze détskeé hepatologii.

U déti musime brat v potaz komplexnost onemocnéni a zdravotni pé&e. Casto dochazi
k plné suplementaci primarni péce a feseni sociadlnich/psychosocialnich probléma jak
ditéte, tak rodiny.

Administrativni zatéz stoji jen na lékafich (pfeobjednavani pacientll, objednavani
specializovanych vysSetieni, vypisovani receptl pro chronické pacienty, feSeni emailll a
jinych telefonatd), ti potom nemaji dostate¢nou kapacitu na fesSeni klinickych probléma.
Soucasné feSime vyrazny nedostatek zdravotnich sester a jiného personalu (psycholog,
socialni pracovnik, vyZivovy specialista apod). Nedostatek sester je hlavné dan
nemoznosti nabidnout dostatec¢né finanéni ohodnoceni vzhledem k nutnosti vysSiho
vzdélani a nasazeni pfi péci o déti se vzacnymi onemocnénimi. T.C. jedname o moznosti
mit pridéleného vlastniho psychologa alespon na casteCny uvazek, zatim mame
k dispozici jen psychologa pro lizkové oddéleni, ktery je sdilen i s jinymi klinikami
v nemochnici, a tudiz jeho kapacita je velmi omezena.

IKEM:

Pomér poctu pacientl k poctu ambulantnich lékaft neni vtomto pfipadé vystihujici.
Klinika hepatogastroenterologie IKEM je pracovisté, které od roku 1995 zajiStuje
gastroenterologickou péci o kandidaty transplantace jater a dlouhodobou péci o
pacienty po transplantaci jater. Pacienti se vzacnymi chorobami jater tvofi vice nez 40%
pacientl indikovanych ktransplantaci jater, vénuje se po urcitou ¢ast pracovni doby
kazdy lékarl kliniky pacientim se vzacnymi chorobami jater. Pacientim se vzacnymi
chorobami jater se vénuji vSichni lékafi na liZzkovém oddéleni kliniky, v ambulanci,
oddéleni digestivni endoskopie a sonografie. Zminénych 5 lékarl jsou opravdu jen lékafri
urceni pfevazné k péci o pacienty se vzacnymi chorobami jater. Na klinice je téZ odborna
skupina lékafll vénujici se idiopatickym stfevnim zanétlim a primarni sklerozujici
cholangitidé (vzacna choroba), dale skupina lékar( vénujici se nadorlim jater véetné téch
vzacnych.
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Komplexni péce je zajiSténa moznosti vyuzit sluzeb vyZivového specialisty, socialni
pracovnice a psychiatra. Tito specialisté jsou soucasti specializovanych ambulanci IKEM
mimo kliniku hepatogastroenterologie, coz ale necini zadny problém. Pro kandidaty
transplantace jater je dispozici psycholog ve fakultni Thomayerové nemocnici.

Klinika hepatogastroenterologie IKEM v soucasnosti netrpi zasadnim nedostatkem
sester v ambulanciani na liZkovém oddéleni. Administrativni pracovnice (koordinatorky)
se ale koncentruji na evidenci pacientl po transplantaci jater. Novy pfednosta kliniky
planuje posileni po¢tu administrativnich pracovnic i vambulanci a na ldzkovém
oddéleni.

Administrativni zatéz lékarl je vysoka a stale se zvySuje s digitalizaci systému,
dokumenty, které dfive zakladaly sestry, musi nyni byt vytvofeny jen pod login lékare.
Administrativu neunosné navySuje elektronickd komunikace pacientl, nar(stajici
mnoZstvi dotaz(l a zadosti o zaslani elektronického receptu. Rada pacientd jiz viibec
nesleduje zasobu chronicky uzivanych lék(, nezada vydani receptu pfi ambulantni
navstéve a vSe feSi opakovanymi zadostmi o zaslani elektronického receptu.

2.2 Zdroje dat o pacientech - registry a databaze

Pocet subjektd
. acientll) s danym | Lze povaZovat , ,
, . Onemocnéni/ (p l , ¥ P . Narodni/
Nazev registru . onemocnénim/ data v registru za L ,
problematika . . mezindrodni
skupinou aktualni?
onemocnéni
ERN RARE LIVER Biliary ano (vice nez 90% dat | Mezinarodni ERN
Atresia Registry (EBAR) biliarni atrézie 13 je aktualnich) registr
ERN RARE LIVER AILD ano (vice nez 90% dat | Mezinarodni ERN
registry (AILD) AlH, ASC, PBC, PSC, PCLD 33 je aktualnich) registr

Hodnoceni zdrojli dat o pacientech s VO
FN Motol:

Détské pacienty mame zafazeny do dvou ERN RARE-liver registr(i (EBAR a AILD), jedna se
o prospektivniregistry, takze jsou data sbirany pouze o pacientech s novou diagnézou (od
roku 2023). Tyto dva registry nezahrnuji celé spektrum détskych pacientl s jaternim
onemocnénim — data jsou sbirana jen ohledné dvou skupin onemocnéni: biliarni atrézie
a autoimunitni onemocnéni jater.

Zadavame data i do jinych registr(l - napf. IMPPHR (mezinarodni registr pro détskou
portalni hypertenzi). V soucasnosti jedname o moznosti zafazeni do mezinarodniho
retrospektivniho registru détskych pacientll s Alagille syndromem a retrospektivné-
prospektivni registr détskych pacientl s PFIC.
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Informace ohledné dat naSich pacientdl c¢erpame z elektronické zdravotnické
dokumentace — zdravotnicky informacni systém tzv. UNIS. Ale chybi nam dlouhodoby
narodni registr (ev. jen motolsky), ktery by shromazdoval data o pacientech. Motolsky
registr nahrazuje excelovska tabulka, kde mame orientacni prehled o poctech pacient(
od cca roku 2011.

V naSem centru vklada informace do registru lékaf, nemame k tomu Zzadného
administrativniho pracovnika. Vzhledem k ¢asové vytizenosti lékafd béhem pracovni
doby, pracujeme na tomto mimo svoji pracovni dobu.

Registr a ani prace s registrem spojena neni finan¢né ani ¢asové podporovana stran
zameéstnavatele.

IKEM:

Data dospélych pacientl s vybranymi vzacnymi chorobami jater (autoimunni hepatitida,
primarni biliarni cholangitida, primarni sklerozujici cholangitida, polycysticka choroba
jater)vkladame do R-LIVER Registry, coz je registr zaloZzeny a spravovany ERN RARE-Liver.
Kritéria pro vloZzeni pacienta do registru bohuzel spliiuji nasi pacientije ojedinéle. Registr
povoluje vloZeni dat jen téch pacientd, ktefi zahajili léCbu vzacné choroby jater az v IKEM.
Regionalni lékafi (gastroenterologoveé, internisté a infekcionisté) se snazivzacné choroby
jater sami diagnostikovat a zah4jit léCbu. Do centra je pak odesilaji az po selhani lé¢by
prvni linie nebo dokonce az jako kandidaty transplantace jater. Data do registru zadava
koordinatorka, ktera pracuje z¢asti pro ERN a je inZenyrkou zdravotnické techniky, takze
po zauceni pracuje velmi samostatné.

Soucasné vytvaiime vlasti registr pacientl se vzacnymi chorobami jater v ramci naseho
institucionalniho informacniho systému Zlatokop. Pacientijsou oznacovani ORPHA kody
a lze je podle nich i vyhledavat vCetné vesSkeré klinické dokumentace. Po Uvodnim
strojovém hledanije nyni nutno projit rué¢né vSechny na klinice sledované pacienty. Zatim
bylo identifikovano vice nez 1350 pacientll. Tuto ¢innost provadi doc. MUDr. Sona
Frankova, PhD. ve svém volném cCase.
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Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty s vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO), patfi:

Nazev skupiny nemoci

Procento z
celkového poctu
déti a dospélych
dané skupiny VO
v CR je evidovano

Procento z
celkového poctu
pacientl dané
skupiny je
pravidelné
sledovano alespon
v jednom z Center

Dal3i specializovana pracovisté v CR
(mimo Centra ERN), kde jsou tito
pacienti systematicky
diagnostikovani, |é¢eni a sledovani

Pocet pacientl
(%) celkového
poctu dané

skupiny

sledovanych
na non-ERN

pracovistich, kteti

Jaké % z téchto
pacientl neni
podle vas spravné
diagnostikovano

(= jsou Iéceni pro
jinou diagndzu

v centrech ERN ERN? . dekvatna >
(=minimalné 1x za neJSOlIJ,aV e.vatne nnebo nejsou
rok) eceni vilbec léceni)
deéti dospéli deéti dospéli pracovisté déti |dospéli |déti |dospéli déti | dospéli
Biliarni atrézie 100% 100% 100% 100% - 0% N/A 0% 0% 0% 0%
véechny FN + UVN
Praha, krajské
Autoimunitni hepatitida 30% 20% 40% 20% nemocnice 70% 60% 5% 20% 0% 20%
véechny FN + UVN
Primarni/autoimunitni Praha + ISCARE, krajské
sklerozujici cholangitida 50% 25% 80% 25% nemocnice 50% 70% 10% 20% 70% 20%
vsechny FN, krajské
EHPVO 70% 90% 90% 90% nemocnice 30% 50% 0% 20% 0% 20%
VFN Praha 2, krajské
Wilsonova choroba 50% 90% 90% 90% nemochnice 50% 60% 0% 20% 0% 20%
FTN Praha 4, krajské
Deficit alfalantitrypsinu 50% 90% 90% 90% nemocnice 50% 70% 0% 10% 0% 10%
Alagille syndrom 100% 100% 100% 100% - 0% 10% 0% 10% 0% 10%
PFIC 100% 100% 100% 100% - 0% 30% 0% 0% 0% 0%
Primarni bilidrni cholangitida 0% 25% 0% 25% véechny FN + UVN 0% 70% N/A 30% N/A 30%
Akutni jaterni porfyrie 0% 50% 0% 50% VFN Praha 2 0% 50% N/A 20% N/A 20%
Porphyria cutanea tarda 0% 25% 0% 25% VFN Praha 2 0% 50% N/A 20% N/A 20%
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Hodnoceni struktury a pokryti péce
FN Motol:

VSechna uvedena onemocnéni se vyskytuji obecné velmi zfidka, jednd se o pocet
pacientl v jednotkach pfipad(. Proto neméa smysl sledovat v jinych centrech tyto
pacienty, aby se expertiza na dané onemocnéni soustfedila do jednoho centra.

Co se tyce AlH a PSC/ASC, jejichz vyskyt neni tak vzacny, mélo by byt zvazeno minimalné
sledovani v nemocnicich krajského typu vzhledem k nutnosti zajiSténi minimalni
specializované pécCe vcetneé vySetfeni (napf. UZ doppler, provedenijaterni biopsie apod.).
Soucasné se tyto onemocnéni vyskytuji Casto pfidruzené se zanétlivym stfevnim
onemocnénim (tzv. IBD) - az v 80 % pfipadt, které vyzaduje pravidelné endoskopické
vySetfeni, které by mél provadét zkuSeny endoskopista (détsky ev. dospély se znalosti
détskych guidelines). A nasledné také vést adekvatni lécbu IBD.

Samoziejmé ERN centrum i pro tyto pacienty zajisti superkonziliarni péci.

IKEM:

Jedna se o heterogenni skupinu nemoci s rozdilnou manifestaci a prabéhem. Vzacné
choroby jaterjsou obvykle diagnostikovany regionalnim gastroenterology, internisty nebo
infekcionisty, ktefi téz zahajuji lé€bu. Jejich odeslani na vyssi pracovisté pak zaleZi na
odpoveédi na lécbu s pokrocilosti onemocnéni jater. Napf. PBC dobfe reagujici na lécbu
prvni linie (ursodeoxycholovéa kyselina) zlstava v péci regiondlniho lékare, PBC
neodpovidajici na léCbu musi byt odeslana do centra s moznosti preskripce lécby druhé
linie. Pacienti s PSC vétSinou vyzaduji péci nejméné krajské nemocnice, jelikoz vyzaduiji
pokrocilou endoskopickou lé¢bu a podavani biologické léCby na pravodni nespecificky
stfevni zanét. Vyjimecnou kapitolou jsou akutni jaterni porfyrie, kde se doba mezi prvnim
pfiznakem a stanovenim diagndzy prekracuje 10 let ale pak jsou vSichni odesilani do
center vysoce specializované péce.

2.4 Systém/organizace péce a jeho funkénost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Vzacné nemoci jater jsou heterogeni skupinou chorob zahrnujici choroby metabolické
autoimunni i geneticky podminéné. Charakter péCe o tyto pacienty téz zavisi na
pokrocilosti jejich onemocnéni ve smyslu stupné portalni hypertenze a pfitomnosti
chronického nebo akutniho selhani jater. V konzervativni péci existuje tak uréity prekryv
s Centrem vysoce specializované péce pro vzacna dédicna metabolickd onemocnéni
(MetabERN) ve VFN, jedna se zejména o pacienty s Wilsonovou chorobou, porfyriemi a
deficitem alfa-1-antitrypsinu, ale i vzacnymi metabolickymi vadami (tyrosinémie apod).
Pacientim s deficitem alfa-1-antitrypsinu, ktefi maji i vyznamné plicni postizeni &i
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pacienti s cystickou fibrézou, ktefi maji i doprovodné jaterni postizeni je poskytovana
pécevramci Centervysoce specializované péce provzacnarespiratni onemocnéni (ERN

LUNG). Pacienti se vzacnymi nemocemi jater jsou i klienty CVSP mimo sité ERN,
konkrétné se jedna o Centra vysoce specializované péce pro digestivni endoskopie
v pfipadé endoskopické lécby portalni hypertenze a vykon( na Zlu¢ovodech. Pacienti se
vzacnymi nemocemijater, ktefi potfebuji léCbu transplantacijater, jsou téz klienty Center
vysoce specializované péce v oblasti transplanta¢ni mediciny, konkrétné IKEM Praha a
CKTCH Brno. VIKEM tvofi vzacné choroby jater vice nez 40 % vSech indikaci
transplantace jater (v€etné détskych). Ve FNM tvofi vzacné choroby jater u déti vice nez
75 % vSech indikacich transplantace jater.

Centralizace péde je zakotvena také v souhrnném seznamu CVSP v CR.

Pro kazdou Centralizace péce je Jaky ie relnv piekryv
skupinu/jednotlivé (pIné nebo ¢asteéné) | Je dana skupina/jednotka YJ. . X.p y.
. L ., . v klinické péci - mezi
onemocnéni pro détské a | zakotvena v seznamu onemocnéni zavzata i do L,
vie . vy L. , non-ERNovymi a
dospélé pacienty zvlast non-ERNovych i non-ERNového CVSP, ERNovymi CVSP (%)
(100 a 100 %) ERNovych CVSP y ?
dospéli dospéli
<18 let <18 let dospéli (219 let <18 let
(219 let) PEIi (219 let) (219 let)
Biliarni atrézie
ano ano CKTCH Brno 10% 95%
Autoimunitni hepatitida
ano ano CKTCH Brno 100% 22%
Primarni/autoimunitni
sklerozujici cholangitida ano ano CKTCH Brno 90% 20%
EHPVO
ano ano CKTCH Brno 80% 25%
Wilsonova choroba
ano ano MetabERN CKTCH Brno 60% 50%
Deficit alfalantitrypsinu
ano ano MetabERN CKTCH Brno 80% 100%
Alagille syndrom
ano ano MetabERN CKTCH Brno 10% 100%
PFIC
ano ano MetabERN CKTCH Brno 10% 100%
Primarni biliarni cholangitida
ano ano CKTCH Brno 0% 50%
Akutni jaterni porfyrie
ano ano MetabERN CKTCH Brno 0% 20%
Porphyria cutanea tarda
ano ano MetabERN CKTCH Brno 0% 30%
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2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centralizace péce je
. Iné nebo castecné
Pro kaZzdou (p o . ) ‘
R . zajisténa systémem L , ., Podminky pro
skupinu/jednotlivé L . Tyka se uvedeného onemocnéni .
. o specializovanych . L . ustanoveni centra se
onemocnéni pro détské a . A systém specializovanych s s .
vy . pp pracovist se zvlastni s vr s Zvlastni smlouvou jsou
dospélé pacienty zvlast pracovist se zvlastni smlouvou? ' P
smlouvou se definovany
(100 a 100 %) P
zdravotnimi
pojistovnami:
dospéli dospéli
<18 let <18 let dospéli (219 let <18 let
(219 let) péli ( ) (219 let)
Autoimunitni hepatitida Ano ano ano ano ne ne
Primd&rni/autoimunitni
sklerozujici cholangitida Ano ano ano ano ne ne
EHPVO Ne ne ne ne ne ne
Wilsonova choroba Ne ne ne ne ne ne
Deficit alfalant'itrypsinu Ano ano ano ano ne ne
Alagille syndrom Ano ano ano ano ne ne
PFIC Ne ne ne ne ne ne
Primarni biliarni

cholangitida Ano ano ano ano ne ne
Akutni jaterni porfyrie Ne ne ne ne ne ne
Porphyria cutanea tarda Ne ne ne ne ne ne

Podrobnéjsi hodnoceni pouziti centrovych léCivych pripravk( vindikaci vzacnych
onemocnéni nebylo pfedmétem této analyzy. Pfesto lze konstatovat, Ze vazba preskripce
cilené lécby vzacnych onemocnéni na definovana CVSP-VO neni vzdy jednoznacné
definovana.

2.4.3 Jind organizacni ustanoveni definujici systém péce
Pro tato vzacna onemocnéni neni v Ceské republice k dispozici jiné ustanoveni definujici
systém péce.

2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky
Soucasny systém je odborniky hodnocen jako:

uspokojivé fungujici na zakladé kombinace oficialnich pravidel a zavedené neoficialni
praxe (vzajemné vazby mezi zdravotniky a pracovisti) pro vSechny vySe zminéné
diagnozy.
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Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti
FN Motol:

Z pohledu détského centra je soucasny systém nevyhovujici, neni jednoznacéné
definované CVSP pro détska jaterni onemocnéni v CR jako jsou tomu napf. u jinych
skupin onemocnéni (détska hematoonkologie, détska pneumologie, détska diabetologie
apod.).

Je definované jen CVSP v oblasti transplantacni mediciny, kde je uveden IKEM a centrum
v Brné, jako CVSP v oblasti transplantaéni mediciny jater pro dospélé a déti. Neni nam
znamo, Ze by se transplantovala jatra u déti v jiném centru nez IKEM.

Urcité by mélo vzniknout CVSP pro léCbu détskych jaternich onemocnéni, které v tuto
chvili chybi. NaSe centrum je uvedeno v seznamu CVSP jako CVSP pro vzacné
onemocnéni jater (ERN RARE liver), ale neni zde uvedeno, Ze se jedna o détské pacienty
a détské centrum (popf. Pediatricka klinika).

Nase centrum je dale uvedeno v seznamu Specializované péce — centra se zvlastni
smlouvu se zdravotnimi pojistovnami — ve skupiné “Hepatologie” dle vyhlasky MZ CR u
skupin jen téchto onemocnéni: “Primarni biliarni cholangitida”, “Sekundarni
trombocytopenie pfi jaternim onemocnéni”, dale ve skupiné “Travici soustava”:
“Crohnova choroba”, “Ulcerézni kolitida" a "Syndrom kratkého stfeva”. V tomto vyctu
zcela chybi vSechny détské vzacné jaterni onemocnéni, kterymi se zabyvame (primarni
biliarni cholangitida se v détském veéku nevyskytuje).

Neni definovan konkrétni systém péce. Centralizace péce neniuvsech vzacnych diagnoz
jednoznacnad vychazi jen ze zavedené praxe (napf. ze vSechny détské biliarni atrézie jsou
sledovany v FNM).

IKEM:

Systém neni dle naseho nazoru zcela Spatny, pocita ale s urCitou znalosti problematiky a
disciplinovanosti ze strany odesilajicich lékaf(. VétSina lékar(l zastava racionalni pfistup
a s CVSP spolupracuje, napt. pozadaji o konzultaci, zda pacienta predat Ci nikoliv. Napln
prace CVSP je sice popsana, neni ale definovano zadné kritérium, kdy ma byt pacient do
centra odeslan. Jak je popsano vySe, néktefi lékafi odesilaji pacienty ihned po stanoveni
diagnézy vzacné choroby jater, jini je po uréitou dobu sami léci, jini je odesilaji az
v pfipadé potreby transplantace jater. Jelikoz je péce o pacienty se vzacnymi chorobami
jater hrazena i ambulantnim specialistdm a ti mohou i pfedepisovat éCbu prvni linie
(napf. na AlH, PBC), nic je nenuti k rychlému odeslani pacienta do CVSP. Na druhou
stranu ne vSichni pacienti jsou ochotni cestovat pravidelné do Prahy nebo do krajského
mésta. Cely systém jesté komplikuje skute¢nost, Ze vzacnych chorob jater je vice nez
deset a systém odesilani by musel byt pro kazdou vlastni, jedna se choroby s riznou
léCbou a hlavné progndézou.
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2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Pracovisteé je soucasti vétSich samostatnych celkll v rémci poskytovatele.
Pracovisté nema samostatny prostor na webovych strankach poskytovatele, kde je
uveden jeho statut centra ERN (CVSP-VO). Existuje vSak zminka o centru na pracovisti.

e Vambulancich se misi pacienti s VO s ostatnimi pacienty. Po¢et ambulantnich
jednotek vénovanych pacientlim s VO je 10 tj. 40 ambulantnich hodin tydné.

e Primérna délka konzultace pfi prvni navstéve je 40 minut.

e Primeérna délka konzultace pfi kontrolni navstéveé je 30 minut.

e Existuje moznost konzultace na dalku - telefonickou formou, pfipadné
e-mailem.

Informace o pacientech sVO této skupiny na jinych pracovistich poskytovatele se
k pracovnikiim centra nékdy nedostane.

Postaveni pracovist je stejné u rliznych poskytovateld.
Zadné pracovisté neni soudasti vétsich samostatnych celkd v rdmci poskytovatele.

Jedno pracovisté ma samostatny prostor na webovych strankach poskytovatele, kde je
uveden jeho statut centra ERN (CVSP-VO). Dalsi centrum je na webovych strankach
poskytovatele zminéno, nema vyhrazeno samostatny prostor.

Informace o pacientech sVO této skupiny na jinych pracoviStich poskytovatele se
k pracovnikiim centra dostane vzdy — FN Motol, nékdy - IKEM.

2.5.2 Prostorova kapacita center

e Pracovisté nemaji uréené vlastni ambulantni prostory.
e Ambulantni prostory sdili s jinymi tymy.
¢ Nejsou vyhrazend zvlast lizka na oddéleni pro pacienty s VO.

Pracovisté (IKEM)

- Ambulantni prostory: témér vyhovuji potfebam a umoznuiji v pfipadé potfeby rozsifeni
centra.

- Hlavnimi nedostatky ambulantnich prostor je:

o nedostate¢né/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci
rodinnych pfislusnik(/pecovateld.

- Adekvatnost liZkové kapacity: vyhovuji potfebam.

- Pracovni prostory pro dals§i klinické aktivity pracovi§té (samostudium,
védeckovyzkumna ¢innost, vzdélavani): jsou dostatecné.
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Pracovisté (FN MOTOL)
- Adekvatnost ambulantnich prostor: Ambulantni prostory vyhovuji ¢astecné (z 75-90
%).
o neni dostate¢nd kapacita pro navySeni poctu pacientl ¢i zkvalitnéni péce
(napf. prodlouzenim doby ambulantniho vySetieni dle individualni potfeby
pacienta).
- Hlavnimi nedostatky ambulantnich prostor je:
o maly pocet ambulantnich mistnosti,
o nedostate¢né/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci
rodinnych pfislusnik/pecovateld.
- Adekvatnost lGzkové kapacity: vyhovuje ¢astecné:
o miseni zdravych/zavaznych/imunitné oslabenych pacientll s VO na oddéleni
s infekty.
- Pracovni prostory pro dalSi klinické aktivity pracovisté (samostudium,
védeckovyzkumna ¢innost, vzdélavani): nejsou dostatec¢né, chybi zejména:
o pracovny.

Hodnoceni pracovnich podminek center
FN Motol:

V nasem centru jsou ambulantni prostory (tzv. Poliklinika) spojené s jinymi détskymi
specializacemi (endokrinologie, pneumologie, antropologie, gastroenterologie), jediné
samostatné stojici ambulantni prostory jsou CF centrum a deétska dialyza. Pro
gastroenterologické a hepatologické pacienty mame vyhrazené 3 ambulantni mistnosti a
1 mistnost s 4-5 lUzky (Centrum biologické lécby). Problém miseni vzacnych a
nevzacnych diagndz neni hlavni problém ambulantnich prostor.

Na pacienta je vyhrazen 20minutovy ¢asovy slot, coz je ¢asto velmi kratka doba na feSeni
komplexnéjSich veéci, které jsou vyzadovany. Prodlouzeni této doby by znamenalo
zmenseni poc¢tu odambulovanych pacientll za den a prodlouzeni ¢ekaci doby na
vySetieni, jiz nyni jsou ¢ekaci doby k prvnimu ambulantnimu terminu 8-12 tydnua, dle

pres¢asovych hodnot ambulujiciho lékare.

| kdyZ je pocCet pacientl nékolikandasobné mensinezvdospélém centru IKEM, musi se vzit
v potaz, Ze u détskych pacientl je potieba ¢astéjSich kontrol vyZzadujicich vétsi ¢asovy
prostor nutny pro vySetfeni malého ditéte a potfebného rozhovoru s obéma rodici.
Frekvence navstév je obvykle po 3 mésicich u stabilnich pacientll, mnohdy ale byva i 2x
do tydne (u zavaznych pacientll suplementujeme i primarni péci).

Pediatricka klinika 2. LF UK a FN Motol Praha ma dostatec¢nou laZzkovou kapacitu,
problém je ale izolace vazné nemocného nebo imunosuprimovaného pacienta a chybéni
edukacnich mistnosti, kde by se mohliv soukromi a klidu feSit zdravotni véci s rodici déti,
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popfipadé probihat rozhovor s psychologem, nutricnim specialistou ¢i psychosocialnim
pracovnikem. V soucCasné dobé se klinika potyka s velkym nedostatkem sester a
vyhledoveé lze oCekavat bohuzZel redukci lGZkové kapacity diky tomuto fenoménu.

IKEM:

LGzkova kapacita Kliniky hepatogastroenterologie IKEM je 28 lGZek standardnich a 4 liZka
intenzivni metabolické péce. Vezmeme-li v ivahu, Ze tato lOZka slouZi pro program
transplantace jater, jaterniho selhani, pokrocilé terapeutické endoskopické vykony,
vzacné choroby jater, tumory pankreatobilidarni oblasti a nespecifické stfevni zanéty, je
jasné, ze prijeti musi byt peclivé planovana. Na druhou stranu neodkladné pfipady jsou
prijimany prekladem z jinych nemocnic vzdy. Je téZ jasné, Ze i dvojnasobny pocet llzek by
byl vzdy zaplnén. UrcCitou ulevu oCekavame po otevieni multidisciplinarni jednotky
intenzivni metabolické péce koncem roku 2024. Pro komplikované pfipady jsou
k dispozici i lGZzka na Klinice anesteziologie, resuscitace a intenzivni péce, dale je
k dispozici hemodialyzac¢ni jednotka na Klinice nefrologie.

Ambulantni péce je vsoucasnosti na hranici udrzitelnosti diky narlstajicimu poctu
pacientl po transplantacijater. Nelze proto oddélit péci o vzacné a bézné jaterni nemoci.
Na druhou stranu vSichni lékafi — hepatologové maji bohatou a letitou zkuSenost s pécio
pacienty se vzacnymi chorobami jater. Cekaci doba na prvni vy$etfeni v ambulanci je
stanovovana dle zavaznosti nemoci (okamzité, vfadu dnl nebo tydnu), kazdou Zadost
posuzuje vedouci lékaf ambulance. Rychlé vySetfeni pacienta v ambulanci ale téz Casto
znamena neplacenou prescasovou praci lékafe. Do budoucna bude nutno nastavit
systém sdilené péce o pacienty po transplantaci jater nejlépe asi s gastroenterology
v krajskych nemocnicich.

Podobné je tomu pfi objedndvani na endoskopicka a sonograficka vySetieni. Krvaceni do
GIT je oSetfeno ihned, na gastroskopii pro chronické zazivaci obtize ¢eka pacient mésic i
déle.

2.6 Provoz center

2.6.1 Ambulantni péce

Pacienti sVO jsou oSetfovani vdefinovanych ambulantnich prostorach/hodinach

ur¢enych pouze pro pacienty s VO (nejsou v FNM).

Pacienti s VO se v ambulanci misi s pacienty s nevzacnymi onemocnénimi.

- Prlimérna délka konzultace pfi prvni navstéve je 60 minut.

- Prlimérna délka konzultace pfi kontrolni navstéveé je 30 minut

- Existuje moznost konzultace na dalku - telefonickou formou, pfipadné e-mailem.

- Objednacidoba pro oSetfeni nového pacienta se velmi liSi mezi pracovisti. Pracovisté
FN Motol uvadi 10 tydnt a IKEM 1 tyden.
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- PrGimérny pocet hospitalizovanych pacientl s VO/tyden je 5-6.
- Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci se velmi LiSi.

FN Motol - 10 tydn(i, IKEM - 3 tydny.

2.6.3 Obecné informace

- ZpuUsoby doporuceni pacientll do centra:

STPOVO

Zpusoby doporuceni pacienta do centra FN Motol |IKEM

Z jiného tercidrniho (fakultniho) zafizeni 40 10
Z nemochnice nizsiho typu 30 25
Od ambulantniho specialisty 15 25
Od praktického lékare 10 10
Na zakladé rodinného screeningu vlastnich pacient( 5 5
Jiny typ doporuceni 0 10
Bez Iékarského doporuceni (,self-referral”) 0 10
Na zakladé informace poskytnuté pacientskou organizaci 0 5

Hodnoceni role praktického lékafe v péci o pacienty s VO: nedostate¢na v pfipadé
détské péce z divodu vytizeni PLDD, nedostatec¢na v pfipadé péce o dospélé pacienty
z dGvodu vytiZzeni praktického lékafe a chybéjici edukace praktického lékare v oblasti
VO.
Pfeshrani¢ni péce: Pfeshranicni péce je poskytovana v poctu
o 5 pacientll / rok - détskd péce (FN Motol) - provedeni vySetieni
prfedtransplantacni nebo portografie (specialni vySetfeni jinde nedostupné),
diagnostika neznamého onemocnéni.
o 10 pacientd/rok — dospéla péce (IKEM)-transplantace jater.
Klinické studie: Tuzemskym pacientim je nabizena Ucast na klinickych studiich,
zahrani¢nim pacientlim neni Uc¢ast nabizena.
Dostupnost vysSetfovacich metod a konzultaci: Specializovana vySetieni jsou
k dispozici v souladu s mezinarodnimi doporuc¢enimi
Dostupnost odbornik jinych obor( je limitovana na jednom pracovisti v ramci détské
péce z divodu dostupnosti personalu a jejich zkusenostmi.

2.6.4 Administrativa

Administrativni podpora je hodnocena jako nedostatecna.
Pracovisté uvadi, Ze administrativa provozovana zdravotniky omezuje ¢as straveny
vlastni praci s pacienty.
Hlavni administrativni zatézi jsou tyto ukony:
o objednéavani a pfeobjednavani pacientd,
o objednanina specializované vysSetieni (MR, CT, UZ apod.),
o potvrzeni do Skoly a jinych institucich,
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o recepty u chronickych pacientll bez zmény terapie,
o telefonicka a e-mailova komunikace s pacienty (béZzné dotazy, na které jsou
schopny odpovédét sestry nebo administrativni pracovnici).
Resenim problému by bylo:
o zajisténi administrativniho pracovnika, vytvofeni recepce, vice vSeobecnych
sester pro VO.

2.6.5 Lécba

Cilena farmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO:
1. Primarni sklerozujici cholangitida s UC/biologicka lécCba,
2. Primarni biliarni cholangitida/obeticholova kyselina a
ursodeoxycholova kyselina,
Chronicka HDV infekce/hepcludex,
Akutni jaterni porfyrie/hemarginat a givosiran,
Wilsonova choroba/penicilamin,
Autoimunitni hepatitida/imunosupresiva,
7. Genetické cholestazy/ursodeoxycholova kyselina.
Specializovana nefarmakologicka léCba zahrnuje: psychologickou péci a chirurgickou

o0k~ ®

lécCbu.

Hrazena lécba: Pouziti lé€by v hrazenych indikacich je bez omezeni nebo omezena
centrovym budgetem.

Nehrazena lécba: Pocet pacientll, ktefi potfebuji lécbu nehrazenymi écCivymi
pripravky je 79/rok, tomu odpovidajici pocet Zzadosti na § 16 je 311/rok.

Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezinarodnim doporué¢enim, kromé:
V [é8bé primarni biliarni cholangitidy - je nedostupny bezafibrat, v CR nahrazovan
fenofibratem (nahrada neni plnohodnotna).

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Multidisciplinarni tym (MDT):

Jedno pracovi$té ma k dispozici 2 typy stalého MDT (viz 2.1.5 — Multidisciplinarni tym)

Koordinace péce:

Definovana koordinace péce neni zavedena, existujici mechanizmy péce nejsou
povazovany za dostatecné, hlavnimi pfekazkami je personalni zajiSténi koordinatora
péce.
Efektivni propojeni vSech aspektll péce potiebnych pro management VO je zajisténo
na 1 pracovisti. Funkci koordinatora péce zastava lékar.
Definovana koordinace péce neni zavedena, existujici mechanizmy péce jsou
povazovany za dostate¢né na jednom pracovisti, koordinaci postrada 1 pracovisté,
hlavnimi pfekazkami je:

o chybéjici nelékarsky personal,

o nedostatecné prostory pro koordinaci péce.
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Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec MDT:
- Jsouzavedeny na 2/2 pracovistich

o IKEM: jsou provozovany pravidelné, v rozmezi intervalll..... v podobé.....,
vystupem je /neni zaznam v dokumentaci pacienta. Ugastni se jich odbornici
téchto obord: Gastroenterolog-Hepatolog, Bfisni chirurg, Onkolog,
Rentgenolog, Nefrolog.

o FN Motol: jsou provozovany nepravidelné, v rozmezi intervalll - dle klinické
potfeby v podobé online seminafe, nebo osobné bez ucasti pacienta,
vystupem je zdznam v dokumentaci pacienta.

- Hodnoceni zavedeného systému: vyhovuje 2/2 (100 %) pracovistim.

Hodnoceni provozu center
FN Motol:

Pacienti jsou referovani lékafi z okresnich a krajskych nemocnic - tito pacienti jsou
bezprostfedné pfijimani k hospitalizaci nebo k ambulantni péci. Stejné tak indikovani
pacienti cestou PLDD.

Dnes se Castéji setkavame s tzv. self-referral pacienty, v détské péci se tedy jednd o
rodice, ktefi vyZzaduji vySetfeni svych déti bez doporuc¢eni PLDD. Jako laici nejsou schopni
vyhodnotit onemocnéni a situace, kdy je potfeba se na nas jako vysoce specializované
centrum/ERN centrum obratit. Toto vede k dalSimu administrativnimu pretézovani
lékarl, kdy musime rodi¢tm vysvétlovat telefonicky nebo pres e-mail, Ze se maji obratit
na jiné (“nizSi” pracovisté). Tato hierarchie ale neni jasné definovana, minimalné u
prazskych nemocnic je to velky problém. Zaroven to vede k nespokojenosti rodicl a ¢as
od ¢asu také ke stiznosti na nas/nemocnici z dlvodu odmitnuti pacienta.

Mezi nékteré self-referral pacienty patfi i ti, kterym je odmitnuto provedeni
specializovangjsi vySetieni cestou PLDD. K nam se pak dostavaji pacienti, ktefi viibec
nejsou indikovani.

Cilena lé¢ba pro Wilsonovu nemoc (penicilamin), dfivé bézné dostupny levny lék, nyni
potifeba 4x do roka zadat pojiStovnu o schvaleni a hrazeni léEby. To je nesmirnou zatézi
pro nase ERN centrum.

Nové mame na trhu novou cilenou lécbu u pacientd s Alagille syndromem a PFIC
(soucasné jsou klinické studie u pacientl s biliarni atrézii). Jedna se o iBAT inhibitory
(maralixibat, odevixibat), velmi drahé léky. Zadosti o schvéleni téchto &kl jsou velmi
obtizné.

IKEM:

IKEM vyhovi kazdému pozadavku na vySetfeni nebo pfevzeti do péce pacienta se vzacnou
chorobou jater. Jedna se o pozadavky ze strany lékafQ z regionalnich nemocnic nebo
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samotnych pacientl. Branime se prelévani pacientl zjinych prazskych fakultnich
nemocnic, kde je téZ mozno predepisovat tzv. centrovou lé€bu druhé linie. V pfipadé
Zadosti ze strany pacientl o prevzeti do péce vzdy pozadujeme, aby pacient o tomto svém
kroku informoval svého dosavadniho oSetfujiciho lékafe. Neakceptujeme mnozstvi
7adosti o prevzeti do pé&e obd&antl Slovenské republiky, ktefi neziji v CR. Pfevzeti do péce
podminiujeme souhlasem slovenské zdravotni pojiStovny s uhradou neakutni péce
vzahrani¢i. Ten zatim nikdo zZadatelll neziskal, vyjimkou jsou sloZité pfipady
transplantace jater. LéCba ob¢and SR jako samoplatcl je pro néas nednosnou
administrativni zatézi a obvykle rychle skon&i po seznameni pacienta s predpokladanymi
naklady na péci. Navic je na Slovensku centrum ERN Rare-Liver ve FN KoSice.

NarUstajici zatéz predstavuji emailové konzultace a poskytovani druhych nézord nalécbu
v regionalnich nemocnicich. Na druhou stranu nenechavame je bez odpovédi, najdou se
i pfipady, kdy pacient spravné pozaduje druhou linii léCby nebo zvazeni indikace
transplantace jater. Podobné jako ve FN Motol predstavuji léky, jejichz preskripci musi
pravidelné schvalovat revizni lékafr (penicilamin, iBAT inhibitory) dalSi vyznamnou
administrativni zatéz.

2.7 Prechodova péce (,,transition care®) — otazka 11 doplnkové B

2.7.1 Prechod z pediatrické do dospélé péce - obecné

- Oddéleni pediatrické péce od péce o dospélé
o Péce o détské pacienty je provozovana na pediatrickych pracovistich.
V systému péce nejsou definovana pravidla pro pfechod z pediatrické do dospélé
specializované péce pro Zzadnou ze skupin onemocnéni.

2.7.2 Prfechodova péce z pohledu pediatrického pracovisté

Pfedani do dospélé péce je jednorazovou zalezitosti pro 100 % pracovist.
K finalnimu pfedani dochazi ve véku 18-19 let
Charakteristiky pfechodoveé péce:

o Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a je jim doporuéeno, aby si
domluvili dals$i odborné sledovani v misté bydlisté ¢i studia (mohou jim byt
poskytnuty kontaktni Udaje na dospéla pracovisté, se kterymi vaSe
centrum spolupracuje)

o Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a vaSe pracovisté domluvi
individualni predani do péce dostupného specialisty v misté bydlisté Ci
studia pacienta
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2.7.3 Prfechodova péce z pohledu pracovisté pro dospélé

- Prechodova péce se netyka primarni biliarni cholangitidy, akutni porfyrie, jaterni
onemocneéni v téhotenstvi, tato onemocnéni zacinaji v dospélosti

- Prebirani pacientl ze spolupracujiciho détského pracovisté neni omezeno

- Predanym pacientim je poskytovana srovnatelnd péce jako na détském
pracovisti

Hodnoceni prechodové péce

FN Motol:

Transition care v nasich podminkéach je ve vétsiné pfipadd jednorazovy proces v obdobi
mezi 18. a 19. rokem véku pacienta, kdy je pacient pfedan do pracovisté pro dospélé
pacienty v ramci jednoho ERN centra - vétSina détskych pacientl se vzacnym jaternim
onemocnénim je predavana do péce IKEM.

IKEM:

IKEM vyhovi kazdé zadosti o pfevzeti pacienta se vzacnou chorobou jater z pediatrické
péce do péce pro dospélé. Toto je v nékterych pripadech spojenou s uréitou nevili ze
strany rodicU, ktefi se jen pomalu smifuji se skutec¢nosti, Ze jejich dité je dospélé a lékaF
je povinnen primarné hovofit s pacientem a brat v uvahu jeho prani a rozhodnuti, nikoliv
prani rodicd.
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2.8 Zapojeni pacient( do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

<
MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

2 |

STPOVO

Pro onemocnéni sdruzend v této ERN existuji v CR tyto pacientské organizace: ndzev organizace / ndzev onemocnéni
Spoluprace s centry probiha v riiznych podobach...

Spoluprace s centry neprobiha...

ERN a PO
Skupiny/jednotky ERN a PO ERNaPO | ERNaPO ary
. ERN a PO - . .. | spolupracuji PO
onemocnéni, pro i .. | spolupracuji ERN a PO spolupracuji | spolupracuji .. .
X . Doporucuji ERN | spolupracuji e ., Y e Yo ewiw s pfi podporuje
které v CR v ramci . . . o . | naosvétové | spolupracuji | nasbérudci | pfizajisténi - . .
. Pacientska centra PO nové na priprave .. . ; - s prosazovani nékteré z
vaseho ERN . . . , . . cinnosti na vedeni zpracovani sluzeb pro f o ..
. organizace |diagnostikovanym | edukaénich sy o . zajmu vasich ERN
existuji . oo (semindre, prazkumu dat pro pacienty v .
. , pacientlim materiala v Ly . y Y , ux pacientl a center
pacientské Y owiey webinare, kvality péce védecké misté " .y
. cestiné L, Ly vy pFistupu k financné
organizace (PO) setkani) ucely bydlisté vy x
léché
Spolek Zivot
PBC, PSC
s PBCa PSC ano ano ne ne ne ne ano ne
véechna VO CAVO
ano ne ano ano ne ne ano ne
Privatni
Wilsonova skupina na
Facebooku
choroba . .
Wilsonici a
pratelé ne ne ne ano ne ne ne ne
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2.8.2 Zapojeni pacientll do rozhodovani o vySetfovacim a léebném planu

- jezavedeno u 2/2 (100 %) pracovist v podobé:
o predstaveni moZnosti- vysvétleni vyhod/nevyhod a vyznam
o provadeénivySetfeni a léCby pouze se souhlasem pacienta
o respektovani pfani pacienta

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

- nenizavedena na zadném pracovisti.

Hodnoceni zapojeni pacientu
FN Motol:
V CR neni 74dn4 pacientska organizace v&nujici se détskym jaternim onemocné&nim.

V détské péci hraje také vétsi vyznam souhlas/nesouhlas/prani rodict ohledné dané
péce a provedeni vySetifeni. Samostatny souhlas &i nesouhlas détského/nedospélého
pacienta je minoritni.

IKEM:

Spoluprace s CAVO byla navazédna a pfinasi vysledky, napf. snadné povolovani
preskripce neregistrovaného preparatu (Kelatine) s obsahem penicilaminu klécbé
Wilsonovy choroby vSemi zdravotnimi pojiStovnami. Dale jsme v kontaktu se skupinou
pacientl s PBC - PSC a nasi mladi lékafi prispivaji do jejich elektronického ¢asopisu.

2.9 Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni péce pacienty

- Moznost hodnoceni péce vcentru maji pacienti v podobé obecného
nemocni¢niho dotazniku, ktery je k dispozici online nebo v papirové podobé
v ¢ekarné. Dotaznik se vénuje specifické problematice centra pouze na 1 (50 %)
pracovisti.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

- Monitorace kvality péce probiha pravidelné v 1 centru (50 %) vramci povinného
procesu nastaveného Evropskou komisi
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- V1 centru (50 %) vedouci lékar nebo jiny povéfeny pracovnik centra kontroluje
vystupy a poskytuje ¢lendm tymu zpétnou vazbu (napfi formulace zavérd
v lékafskych zpravach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou
k dispozici, spravnost vykazovani ORPHAkédG, spravné vykazovani vykonu
klinickych vySetfeni apod.) pravidelné.

- 1 centrum (50 %) sleduje vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych pacientt
za pomoci stanovenych indikator( (napf. standardizované hodnoceni aktivity Ci
zavaznosti onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v podobé vnitfniho auditu nebo
klinickych studii ¢i registrd, jejichz vysledky analyzuje a pouziva k identifikaci
nedostatk( a planuje jejich napraveni

- Jiny mechanismus hodnoceni kvality je zaveden na druhém pracovisti, mezi tyto
mechanismy patfi:

o Konzultace komplikovanych pfipad mezi kolegy.

2.9.83 Sebehodnoceni kvality péCe ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

Centra ERN se shoduiji, Ze dostupnost psychologické péce pro jejich pacienty s VO je nizsi
nez na jinych Spickovych centrech ERN. Specializovana medicinska péce je v pediatrické
péci niZsi oproti témto centrdm a v dospélé péci srovnatelna. TotézZ plati pro komplexni
pécijako je socialni, podplrna a komunitni.

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

- Kvalita péce by se zlepSila, pokud by se pracovnici centra mohli vénovat pouze
pacientlm s VO na pracovistich

- Meazi hlavni prekazky zlepseni kvality péce patii nedostatek pracovnik( (détska i
dospéla péce).

- Absence transplanta¢niho centra se zaméfenim na détské pacienty (pfedevsim
kojence) v€etné perioperacni a intenzivni péce.

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni

FN Motol:

Ve srovnani se zahrani¢nimi centry ma nasSe centrum jednak maly pocet lékaru
hepatologli, hlavné nemame vyhradné po centrum zajisténého administrativniho
pracovnika, sestru specialistku, psychologa, nutricionistu, socidlniho pracovnika a pravni
poradenstvi. Tyto profese jsou vyuzivany v ramci moznosti kliniky, které jsou ale velmi
limitované.

Transplantac¢ni aktivity jsou sdileny spole¢né s dospélymi pacienty v ramci IKEM - centra

pro dospélé, zde je transplantacni aktivita omezena zvl. nedostateCnym poctem détskych
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sester. Soucasna situace neumoznuje transplantaci jater u déti pod 5 kg, kterou nutno
plnohodnotné zajistit v CR.

IKEM:

IKEM je druhym nejvétSim centrem z hlediska poctu transplantacijater v Evropé. Vysledky
programu transplantace jater z hlediska preziti pacientl po transplantaci, mortality
v ¢ekaci listiné i komplikaci po transplantaci jsou srovnatelné (v zadném pfipadé nejsou
horsi) ve srovnani s dalSimi Evropskymi centry. V oblasti vzacnych chorob jater je |éCba
poskytovana v souladu s narodnimi i evropskymi doporu¢enymi postupy. Nejsme nijak
omezeni dostupnosti léCiv ani diagnostickych pfistrojli. Na druhou stranu opatfovani
nekterych [éCiv pro pacienty je spojeno s neunosnou administrativou a neplacenou
pfes¢asovou praci lékarl (viz penicilamin). Ve srovnani se zapadnimi centry je u nas horsi
uroven komfortu pro pacienty — malé ¢ekarny, nedostatek obcerstveni a obchodd,
nekvalitni informacni materialy pro pacienty. Na druhou stranu jiz dva roky jedname
s centralou ERN Rare-Liver o prekladu standardnich informac¢nich materialll o vzacnych
chorobach jater do ¢estiny, ale zatim jsme k tomu neziskali souhlas.

2.10 Vzdélavani avyzkum

2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializacnimi obory

- Existujici systém vzdélavani ve specializa¢nich oborech pokryva problematiku VO
pouze ¢asteCné. Jedna se o tyto obory:

Détska gastroenterologie

. Gastroenterologie
a hepatologie

z malé ¢asti

z velké ¢asti (>75 %) (25-50 %)
- 0

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornikd v centrech

- Pro ucast na webinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (vCetné
spoluucasti na konzultacich v CPMS) poradanych ERN plati:
o Ucast je doporuéena nebo povinnd, umoznénd i v pracovni dobé (sje
povazovana za soucast klinickych aktivit centra) (1 centrum - 50 % IKEM)
« Ugast je dobrovolna, mimo pracovni dobu (1 centrum - 50 % FN Motol)
- Pravidelnd osobni uUcast pracovnikll centra na mezindrodnich odbornych
konferencich je 2 akce na pracovnika za rok (primér nebo rozmezi)
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Na financovani placenych vzdélavacich akci se podili:

e Grantové projekty

e Daryasponzorovani

o Prispévek poskytovatele

e Vlastnifinancovani ucastnikem
Stanoveni chranéného ¢asu ("protected time" = ¢ast pracovni doby uréena pro
samostudium ¢&i vlastni védeckovyzkumnou &innost) neni zavedeno na zadném
z pracovist
Systematické praktické vzdélavani v Centru (napf. stinovani zkuSengjSiho
specialisty, spoleéna ambulance apod) je zavedeno na je zavedeno na 1 pracovisti
(50 %).
Vzdélavani nelékarskych zdravotnickych pracovnikli ve specializované
problematice VO je zavedeno na 1 pracovisti (50 %) formou seminard v centru.

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou vefejnost

Vzdélavaci akce (seminafe, workshopy) (primérny pocet/rok nebo rozmezi na

jedno pracovisté): 2

Aktivni Gcast ¢lenl centra na mezinarodnich a narodnich kongresech jako

Sfaculty nebo vpodobé prezentace odborného sdéleni - pramérny pocet

jednotlivych typl akci /rok/pracovisté

Akce prumeérny poéet akci/rok/pracovisté
Narodni kongres 7

Mezinarodni

kongres 3

Workshop 1

Webinar 1,5

2.10.4 Soucasné védeckovyzkumné aktivity (pridmérny pocet/rok/pracovisté)

POUZE pracovisté IKEM, FN Motol - Zzadné védeckovyzkumné aktivity

Pocty pouze za pracovisté IKEM

Grantové projekty narodni - 2

Grantové projekty mezinarodni - 1
Investigatorem iniciované studie narodni -0
Investigatorem iniciované studie mezinarodni- 0
Sponzorované klinické (lékové) studie (pocet) - 4
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2.10.5 Sebehodnocenivzdélavacich a vyzkumnych aktivit

- Srovnani s jinymi evropskymi centry ERN nejsou na srovnatelné urovni nebo nelze
posoudit
- Dostate¢nost vzdélavani ¢lend tymu — pouze 1 pracovisté (50 %)
- Duvody nedostatec¢nosti
o Premira klinickych povinnosti
o Nedostatecna personalni kapacita
o Nedostatecna prostorova kapacita
o Nedostatecna podpora ze strany nadfizenych
- Dostate¢nost vyzkumnych aktivit - pouze 1 pracovisté (50 %)
- Ddlvody nedostatec¢nosti
o Premira klinickych povinnosti
o Nedostatecna personalni kapacita
o Nedostatecna podpora ze strany nadfizenych

Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované
klinické péce
FN Motol:

Vyzkum t.¢. je vénovan problematice PSC a portalni hypertenze.

Vyzkumna ¢innost je limitovana hlavné malou personalni kapacitou naseho centra, které
se v prvni fadé vénuje klinické péci o pacienty.
Sebevzdélavani ¢i vzdélavani svych mladsich kolegl probiha v rdmci ¢innosti centra.

Lékafi centra se pravidelné aktivné u¢astni na kongresech jak v rdmci CR tak v zahrani&i.

IKEM:

Vyzkum je zaméfen na problematiku deficitu alfa-1-antitrypsinu, PBC a PSC a na
komplikace jaterni cirh6zy obecné. Jedna se o projekty multicentrické v ramci ERN Rare-
Liver, tak o projekty provadé&né v jednom centru. Vyzkum je financovan granty AZV CR i
vyzkumnym zamérem RVO IKEM. Pro projekty provadéné v IKEM je zasadni spoluprace
s Centrem experimentalni mediciny IKEM - Laboratofi experimentalni hepatologie.

Vzdélavani lékarl probiha v ramci pravidelnych seminarl kliniky, Transplancentra i IKEM.
Lékafi kliniky se ucastni narodnich i mezindrodnich kongresl v gastroenterologii,
hepatologii a transplantacni mediciné.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potieb a
nedostatkd

Pro ucely zjisténi podkladl o pfistupu pacientll se vzacnym onemocnénim k socialnim
sluzbam pfipravili zastupci pacientd v projektu SYPOVO s pomoci konzultanta pro
outcome research dotaznik socialni pécée u pacientl se vzacnym onemocnénim.

Pro skupiny vzacnych jater jsou v CR nésledujici pacientské organizace:

1. Wilsonova choroba - Pacientské sdruzeni pro Wilsonovu chorobu, z.s.

2. Akutniintermitentni porfyrie — Pacientské sdruzeni akutni porfyrie, z.s.

3. Primarni bilidrni cirhéza
Dotaznik vyplnila ¢astecné pouze pacientska organizace Pacientské sdruzeni akutni
porfyrie, ale vyplnéni bylo pouze ¢astecné, nelplné.

V pfipadé Pacientské sdruzeni pro Wilsonovu chorobu dotaznik nevyplnily, protoze cituji
»P0 peclivém prostudovani vasi tabulky, jsem dospéla k nazoru, Ze mé vyplnéni by nebylo
objektivni, nebot na vice nez 90 % otazek nedokazu odpovédét. Opravdu mé to mrzi.”

Pro diagnézu Primarni biliarni cirh6za byla oslovena pacientka, ktera neni organizovana
vzadné pacientské organizaci, ale ani pres slib, ze dotaznik vyplni, zadna odpovéd
nepfisla. Pro tuto diagndzu se tak nepodafilo najit organizaci, ktera by pacientim s touto
diagndzou pomahala.

Pravdépodobnym dlvodem, pro¢ se nepodafilo zjistit Zzadné relevantni informace bude
fakt, Ze pacienti se vzacnym jaternim onemocnénim nevyuzivaji socialni sluzbu a také
o socialni davky jednoduse nezadaji z dlivodu, Ze stéle zvladaji chodit do prace. Nemaji
tedy potrebu informaci o socialni sluzbé a davkach a ani po nich nepatraji. Pokud néjaké
socialni davky dostéavaji, neni to z divodu onemocnéni jater, ale pfidava se jina diagnoza.

Doklada to i citace pacientky s Akutni intermitentni porfyrii:

ppennns dotaznik jsem si proCetla, k nékterym otazkam jsem pridala svou odpovéd, bohuZel
mam vsak pocit, Ze nejsem ta spravna osoba, ktera by Vam pfinesla hodnotné odpovéd..
Momentalné jsem jiz nékolik let v remisi a moje nemoc se v podstaté neprojevuje, nemam
ddvod vyhledavat jakékoli socialni sluZby a v podstaté se o tuto oblast nezajimam (a jsem
rada, Zze nemusim). Ani ve chvili, kdy byla moje nemoc v aktivni formé, jsem nepotrebovala
Zadné socialni sluzby vyuZivat, tudiZz jsem se o nic podobného nikdy nezajimala. Nejsem
ani v kontaktu s nikym, kdo by stejnou nemoc mél (v ramci CR se opravdu jednd o niZsi
desitky jedincu), takZe se ani nepohybuji ve skupiné pacientd, od kterych bych védéla,
jaka je situace v oblasti socialnich sluzeb v ramci této VO.“
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Pacienti a pacientské organizace se zdaji byt méné aktivni. Jsou sice ¢leny CAVO, ale zda
se, ze chybi vétsi zapojeni do problematiky. MoZzna z toho dlvodu, Ze pacienti neciti
potfebu sdilet své zkuSenosti nebo hledat pomoc. Jak pacienty, tak i lékafi je zminovana
jistd stigmatizace onemocneéni, kdy rfada lidi reaguje velmi negativné zplsobem - ,ma
néco s jatry, tak to musi pit alkohol nebo si pichat drogy“. Lidé s jaterni chorobou se proto
pFilis okoli nesveéruiji.

Ze strany lékafl je sice zajem o spolupraci, ale bohuZel ani oni neznaji pacientské
organizace, se kterymi by mohli spolupracovat. Vedouci centravIKEM upozorfiuje na tézsi
vzacné diagnozy jater - PBC (primarni biliarni cholangitida) a PSC (primarni sklerozujici
cholangitida), které mohou pacienta dosti trapit i mnoho let, nez dojde k selhani jater
s nutnosti transplantace....cituji ,,U PBC se jednd o nesnesitelné svédéni kiZe, toto je ale
nesmirné vzacné v malo pokrocilych stadiich choroby. PSC je naopak z hlediska utrap
pacienta ¢islo jedna mezi vzacnymi nemocemi jater. Néktefi pacienti jiz roky pred
transplantaci trpi opakovanymi akutnimi zanéty Zlu¢ovodd, které vyZaduji endoskopické
intervence nebo intervence radiologické ze zevniho pfistupu. Pacienti s PSC také ¢asto
trpi nespecifickym stfevnim zanétem*.

Jde tedy u diagndzy, kde by socidlni pomoc a socialni davky byly jisté na misté. Je velka
Skoda, Ze se ani po opakovanych urgencich nepodafilo spojit s pani, ktera velmi dobre
informuje pacienty a problematice nemoci na webovych strankach a pfi vydavani
¢asopisu - https://zivot-s-pbc-psc-20.webnode.cz/.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

4.1 Popis optimalniho stavu komplexni péce - pediatriCti pacienti
FN Motol:

4.1.1 Charakteristika onemocnéni

VétSina vzacnych jaternich onemocnéni jsou diagnostikovana v détském véku a
Zivota (biliarni atrézie, PFIC, Alagille syndrom), zatimco ostatni se mohou zjistit az
v prlbéhu détského véku nebo dospivani (Wilson, AAT deficit, AIH/PSC/ASC).

Néktera onemocnéni maji jasné definovany geneticky podklad (autozomalné dominantni
Ci recesivni dédi¢nost), zatimco u ostatnich onemocnéni zatim jasnou pfi€inu nezname
avedeme je jako multifaktorialni etiologie.

Spektrum zavaznosti je Siroké, u nékterych lze dosahnout dlouhodobé remise pomoci
chronické lékové terapie, ale urcita ¢ast vyzaduje dfive nebo pozdgji transplantaci jater

Vv s

(nejcastéjsi davod transplantace jater v détském véku je biliarni atrézie).

V tuto chvili neni zaveden zadny screeningovy program k stanoveni ¢asné diagnozy
jaterniho onemocnéni v détském véku a je tedy ovlivnén klinickymi znalostmi v primarni
péci (PLDD).

Soucasny systém péce nema stanovenou strukturu ani ndvaznost jednotlivych center.
Neexistuje definované CVSP pro détské hepatologické pacienty ani détské
transplantacni centrum. Centralizace pacientl neni nikde zakotvena a funguje jen na
zakladé zvyklosti a neoficialni domluvy mezi pracovisti. Pocet pacientl a jejich rozloZeni
v CRje znam jen pfiblizné&, presné jen u nékterych diagnéz. Koordinaci pééi zajistuji lékafi,
pracovi$té postradaji administrativni pracovniky a datamanazery. Casto je nutna Uplna
suplementace primarni péce vzhledem k zavaznosti a komplexnosti onemocnéni.
Pfechodova péce neni definovan4d, ale vramci naSeho ERN sloZzeného z détské a dospélé
casti je plné funkéni.

4.1.2 Koncept zlepSeni pro centrum specializované na détskou hepatologii - obecné

1. Optimalizace multidisciplinarnich tyma: Nyni se formuje vztah mezi ERN
détskou a dospélou ¢asti, setkavani je v pravidelnych intervalech a dle aktualni
potfeby.

2. Zvyseni administrativni podpory: Navyseni poc¢tu administrativnich pracovnik(
za Ucelem snizeni administrativni zatéze lékarl. To by umoznilo lékaflim vénovat
vice c¢asu pfimo pacientim a méné casu administrativé. Zvazit moznost
outsourcingu nebo digitalni automatizace nékterych procesu.
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3. Nabor a udrzeni zdravotnich sester: Implementace konkurenceschopného
odménovaciho balicku a benefitll pro zdravotni sestry specializujici se na pédci
o déti se vzacnymi onemocnénimi.

4. Podpora lékafl jinym zdravotnickym personalem: Dostatecné mnoZstvi
nutri¢nich specialistl, socialnich pracovnikl a psychologl k zajisténi komplexni
péce o détské pacienty se vzacnym jaternim onemocnénim.

5. Vytvoreni a integrace narodniho registru: Spolupracovat s relevantnimi
organizacemi a statnimi institucemi na vytvoreni a integraci narodniho registru
vzacnych jaternich onemocnéni u déti, ktery by zlepSil shromazdovani dat a jejich
analyzu, vedouci k lepSimu vyzkumu a chapani téchto onemocnéni.

6. Definice a formalizace procest pfechodové péce: Stanovit jasné smérnice a
protokoly pro prechodovou péci, které zahrnuji spolupraci s dospélymi
hepatologickymi centry a zajisténi plynulého prechodu pacientll. Zfizeni role
koordinatora prfechodové péce, ktery by zastfeSoval tento proces.

7. ZlepSeni podpory pro klinické studie a vyzkum: Zajistit financni a organizacni
podporu pro zapojeni do klinickych studii a védeckych projekt(. Rozvoj partnerstvi
s akademickymi institucemi a farmaceutickymi spole¢nostmi.

8. Vzdélavani a rozvoj personalu: Podpora stazi v ramci ERN v zahranici.

9. Transplantacni program jater u déti: RozSifeni moznosti transplantaci pro déti
pod 5 kg v ramci CR.

4.1.3 Koncept zlepSeni pro centrum specializované na détskou hepatologii - konkrétnée
1. Neonatalni cholestaza

- P¥i vysloveni podezieni na skupinu téchto onemocnéni je a nadale by mél byt
pacient neprodlené prelozen na Pediatrickou kliniku FNM k stanoveni/vylouceni
diagnozy.

- Koordinaci této péce a diagnostiky je v rukach zkuSeného détského hepatologa.
Po stanoveni diagndzy jsou jiz pacienti vedeni a lé€eni na identické klinice —tedy v
ERN centru.

2. Wilsonova choroba, deficit alfa1l antitrypsinu, autoimunitni onemocnéni (AlH,
ASC/PSC)

- Diagnostika a lécba téchto onemocnéni spada do kompetence atestovaného
détského gastroenterologa/hepatologa, dle potfeby mohou tito pacienti byt
pfedani nebo podstoupit superkonziliarni vySetfeni v ramci naSeho ERN centra.
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3. EHPVO

PFfi vysloveni podezieni na tyto onemocnéni by mél diagnostiku a lécCbu
koordinovat lékatf s odbornou zpUsobilosti v oboru détské gastroenterologie a
hepatologie.

Dalsi péce muze byt vedena v Centru specializované péce se zajiSténim
dostatec¢né technické vybavenosti a personalni zkuSenosti k provadeéni
liga¢nich/sklerotizacnich vykon( na jicnovych varixech.

4. Transplantace jater

Pacienti k indikaci transplantace jater, jejich vedeni pfed a po transplantaci je
vyhradné feSeno v ramci ERN centra.

Pooperacni péce je vedena ve spolupraci s détskou klinikou FTN, kde jsou dale
sledovani pacienti po transplantacijater zddvodu metabolického onemocnéni (ve
spolupraci s VFN).

5. Typy center:

A. Centrum specializované péce (CSP):

- Pracovisté, ve kterém je specializovana péce zajiSténa alespon jednim
lékafem s odbornou zpUsobilosti v oboru détské gastroenterologie a
hepatologie, s dostateChym technickym a laboratornim zazemim
(endoskopie, radiologie, imunologie apod.).

- Toto centrum by mohlo odpovidat krajskym nemocnicim. VSechny
kraje/regiony CR by mély byt dostate&né pokryty CSP k zaji§téni dostateéné
péce o détské pacienty.

- Parametry, které musi toto centrum spliovat pro kompetence v
diagnostice:

o Moznost specializovanych radiologickych vySetfeni (UZ doppler
jater, CT, MR)

o Endoskopie GIT (EGDS, koloskopie) provadéné détskym
gastroenterologem

o Moznost provedenijaterni biopsie

o Moznost provadét a ev. interpretovat genetické vySetreni
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- Kompetence v terapii:

o Biologicka lécba (anti-TNFa) v kompetenci centra se zvlastni
smlouvou (skupina “Travici soustava”)

o Indikace a preskripce nehrazenych a/nebo neregistrovanych éku
(paragraf 16) kromé iBAT

B. Centrum vysoce specializované péce (CVSP):
- Centrum s evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN.
- Musi spliovat vSechny podminky a parametry CSP.

- Indikace a preskripce nehrazenych a/nebo neregistrovanych léka (paragraf
16) véetné iBAT

4.2 Popis optimalniho stavu komplexni péce - dospéli pacienti
IKEM:

4.2.1 Charakteristika onemocnéni

Vzacna onemocnéni jater u dospélych pfedstavuji heterogenni skupinu chorob,
autoimunnich, metabolickych, z nichz néktera jsou geneticky podminéna. Tyto choroby
maji odliSnou symptomatologii, laboratorni profil, lé€bu i progndzu. Shoduji se vtom, Ze
vétSina z nich bez adekvatni léCby postupné vede k cirhdze jater a k chronickému selhani
jater snutnosti transplantace jater. VySetfovani jaternich enzym( je obligatnim
postupem pfi vétSiné preventivnich prohlidek. Vysoka prevalence alkoholické choroby
jater i metabolicky podminéné steatdzy jater v nasi zemi vede k tomu, Ze lehké zvySeni
jaternich enzymu je nespravné vysvétlovano jednou z vySe uvedenych béznych chorob
jater a diagndza vzacné choroby jater se tak zpozdi o roky.

Soucasny systém péce o dospélé ma sice stanovenou strukturu ale neni definovana
navaznost jednotlivych center. Centralizace pacientll se vzacnymi chorobami jater neni
zakotvena v systému Uhrad a funguje jen na zakladé zvyklosti a neoficialni domluvy mezi
lékari a pracovisti. Poget pacient(l a jejich rozloZeniv CR je znam jen pfiblizné&, pfesné jen
u nékterych diagnéz. Koordinaci péce zajistuji sami lékafi, pracovisté postradaji
administrativni pracovniky a datamanazery. Casto je nutné Gplnd suplementace primarni
péce vzhledem k neochoté praktickych lékafl provadeét jakoukoliv preskripci pacientlm
s poruchou jater.
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4.2.2 Koncept zlepSeni pro centrum specializované péce o vzacné nemoci jater - obecné

1.

10.

Zmeéna nazvu oboru na Gastroenterologie a hepatologie: Stale funguji tzv.
jaterni poradny na infekénich oddélenich i pro pacienty s neinfekénimi nemocemi
jater. Infekcionisté tvrdi, e obor hepatologie v CR neexistuje. Idedlnim fesenim by
bylo zavedeni hepatologie jako nastavbového oboru nad

Optimalizace multidisciplinarnich tyma: V ramci ERN Rare-Liver v Praze se nyni
formuje vztah mezi ERN détskou a dospélou ¢asti, setkavani je v pravidelnych
intervalech a dle aktualni potreby.

Zvyseni administrativni podpory: NavySeni po¢tu administrativnich pracovnikd
za Ucelem snizeni administrativni zatéze lékarll. To by umoznilo lékaflm vénovat
vice Casu pfimo pacientim a méné ¢asu administrativé. Digitalizace léCebnych
postupl misty nesmyslné poZaduje, aby veskeré administrativni vykony provadél
ékar.

Nabor a udrZeni zdravotnich sester: Odména a benefity pro sestry jsou dllezité.
Nicméné ¢asto davaji predost pratelskému prostfedi na pracovisti, racionalnimu
rozpisu smén a dovolenych.

Podpora lékafl jinym zdravotnickym personalem: Dostatecné mnoZstvi
koordinatord a vysokos$kolsky vzdélanych sester pro komunikaci s pacienty se
vzacnymi nemocemi jater.

Vytvoreni a integrace narodniho registru: Vznik narodniho registru vzacnych
onemocnéni jater u déti i dospélych je podminkou pro zmapovani potfebnosti
péce. Vznikne jen za podpory MZ a UZIS a za podpory finan¢ni. Zadavani dat do
registru je prace navic, ktera se musi délat systematicky a musi byt zaplacena.
Definice a formalizace procesl pfrechodové péce: Stanovit jasné smérnice a
protokoly pro prechodovou péci, které zahrnuji spolupraci s dospélymi
hepatologickymi centry a zajisténi plynulého pfechodu pacientl. Edukace rodi¢(
0 jiném pfistupu personalu na oddéleni pro dospélé k jejich jiz dospelému ditéti je
nutna.

ZlepsSeni podpory pro klinické studie a vyzkum: Centrum ERN je povinno
Ucastnit se vyvoje novych léciv, tj. klinickych studii. Nutno proto zajistit pravni a
organizacni podporu ze strany vedeni nemocnic pro zapojeni do klinickych studii.
Vedeni $pickovych nemocnic s CVSP musi zajistit podporu ziskavani vyzkumnych
grant( a védeckych projekt(.

Vzdélavani a rozvoj personalu: Podpora Gcasti na narodnich a mezinarodnich
kongresech pracovnikd ERN center vyuZitim prostiedkll na administrativu a
cestovani, které dostavaji poskytovatelé zdravotni péce od roku 2024.
Transplantacni program jater u déti: RozSiteni moznosti transplantaci pro déti
pod 5 kg v ramci CR je nutno peélivé zvaZzovat z hlediska pfedpokladaného poétu
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takovych transplantaci. Maly pocet transplantaci vZzdy vede k hor$im vysledkdim.
Toto je naopak misto pro integraci vramci EU.

4.2.3 Koncept zlepSeni pro centrum specializované péce o vzacné choroby jater
dospélych - konkrétné

1.

Akutni jaterni porfyrie

PFfi zavazném podezieni na skupinu téchto onemocnéni by mél byt pacient
neprodlené prelozen na pracovisté prfislusného ERN (Rare-Liver nebo metabolicka
onemocnéni) tj. na Kliniku hepatogastroenterologie IKEM nebo na IV. Interni
kliniku VFN Praha 2 k potvrzeni / vylou¢eni diagndzy.

Wilsonova choroba, deficit alfa1 antitrypsinu, autoimunitni onemocnéni (AlH,
PBC/PSC)

Diagnostika a lé¢ba téchto onemocnéni spadda do kompetence atestovaného
gastroenterologa/hepatologa, dle potfeby mohou tito pacienti byt pfedani nebo
podstoupit superkonzilidrni vySetfeni v ramci ERN Rare-Liver centra.

Transplantace jater

Zasadné dodrzovat indikacni kritéria Evropské Asociace pro studium jater a ILTS

. Typy center:

A. Centrum specializované péce (CSP):

- Pracovisté, ve kterém je specializovana péce zajiSténa alespon jednim
lékafem s odbornou zpUsobilostiv oboru gastroenterologie, s dostateénym
technickym a laboratornim zazemim (endoskopie, radiologie, imunologie
apod.).

- Toto centrum by mohlo odpovidat krajskym nemocnicim. V§echny kraje CR
by mély byt dostate¢né pokryty CSP k zajisténi péCe o hepatologické
pacienty.

- Parametry, které musi toto centrum spliovat pro kompetence v
diagnostice:

o Moznost specializovanych radiologickych vySetfeni (UZ doppler
jater, CT, MR, elastografie jater)

o Endoskopie GIT (diagnostickeé i terapeutické vykony)
o Moznost provedeni necilené i cilené jaterni biopsie

o Moznostindikovat a interpretovat geneticka vySetreni
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- Kompetence v terapii:

o Biologicka lécba (anti-TNFa) v kompetenci centra se zvlastni
smlouvou (skupina “Travici soustava”)

o Indikace a preskripce nehrazenych a/nebo neregistrovanych lék
(paragraf 16) kromé iBAT

B. Centrum vysoce specializované péce (CVSP):
- Centrum s evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN.
- Musi spliovat vSechny podminky a parametry CSP.

- Indikace a preskripce nehrazenych a/nebo neregistrovanych léka (paragraf
16) véetné iBAT

- Podil na vyvoji a vyzkumu novych léCiv

- Vlastni vyzkumné projekty
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Seznam zkratek

AIH Autoimunitni hepatitida

ASC Autoimunitni sklerotizujici cholangitida

AZV CR  |Agentura pro zdravotnicky vyzkum Ceské republiky

CF Cysticka fibroza

CKTCH [Centrum kardiovaskularni a transplantacni mediciny

CT Pocitacova tomografie

CAVO  |Ceska asociace pro vzacna onemocnéni

EBAR ERN RARE LIVER Biliary Atresia Registry

EHPVO |Extrahepatic Portal Venous Obstruction (=Extrahepatalni obstrukce portalni Zily)

EGDS Ezofagogastroduodenoskopie

ERN European refference Network (=Evropska referencni sit)
CSP Centrum specializované péce

CVSP Centrum vysoce specializované péce

FN Fakultni nemocnice

GIT Gastro-intestinalni trakt

IBD Inflammantory bowel disease (=idiopatické stfevni zanéty)
IKEM Institut klinické a experimentalni mediciny

LF UK Lekarska fakulta Univerzity Karlovy

MR Magneticka rezonance

MKN-10 [Mezinarodni klasifikace nemoci 10. revize

MZCR  |Ministerstvo zdravotnictvi

PBC Primarni biliarni cholangitida

PCLD Isolated polycystic liver disease (=lzolované polycystické onemocnéni jater)

PFIC Progressive familial intrahepatic cholestasis (=Progresivni familiarni intrahepatalni
cholestaza)

PLDD Prakticky lékaf pro déti a dorost

PSC Primarni sklerotizujici cholangitida

UVN Ustfedni vojenska nemocnice
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