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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
soucasného 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 ReCONNET

Evropska referenéni sit pro vzacna onemocnéni pojivové tkané a
Zapojena pracovisté | pohybového aparatu (ERN — ReCONNET). Revmatologicky ustav, Na
Slupi 450/4, 128 00 Praha 2, ICO: 00023728

Pocet skupin VO 10 skupin

Nazvy 1. Ildiopatické zanétlivé myopatie (ldiopathic inflammatory

skupin/podskupin myopathies)

VO Smisena onemocnéni pojiva (Mixed connective tissue diseases)
Sjogrendv syndrom (Sjogren’s syndrome)

Systémovy lupus erythematodes (Systemic lupus erythematosus)
Systémova sklerodermie (Systemic sclerosis)
Nediferncovana onemocnéni pojiva (Undifferentiated connective
tissue diseases)

Antifosfolipidovy syndrom (Antiphospholipid syndrome)
Syndromy Ehlers-Danlos (Ehlers-Danlos syndromes)
Onemocnéni spojena s 1IgG4 (IgG4-related diseases)

O Relabujici polychondritida (Relapsing polychondritis)

o kWD

S©mN

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

1.1 Charakteristika zdroju

Celkovy pocet hodnocenych publikaci za celou ERN ReCONNET: 16
Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typli za celou ERN

Recommendation 6
Guidelines 5
Classification and diagnostic criteria 4
Patient-centred standards of care 1

Tyto zdroje byly dodany odborniky z pracovi$té Revmatologického Ustavu v Praze.
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Guidelines, jsou k dispozici u 4 skupin: Idiopatické zanétlivé myopatie, Sjogrentv
syndrom, Systémovy lupus erythematodes, Systémova sklerodermie. U zbylych skupin
guidelines nebyly v pfehledu k dispozici.

Kromé klasického prehledu literatury, nebyly pfilozeny zadné brozury ¢i letacky pro

pacienty a nebyly pfilozeny také zadné “Patient Journeys*.

1.2 Obsahova analyza zdroj(i podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztfidéné dle skupin diagnoz

Jelikoz ve vybrané literatufe nebyly pfitomny zadné zdroje zastupujici 4 skupiny
onemocnéni : Antifosfolipidovy syndrom, Syndromy Ehlers-Danlos, Onemocnéni
spojena s IgG a Relapsujici polychondritida, nebudou tyto skupiny viibec zastoupeny

v nasledujicim pfehledu. Data pro tyto skupiny onemocnéni nejsou uvedena, protoze

centrum ERN neni dedikovano pro tyto skupiny onemocnéni akreditovano a tyto pacienty
nesleduje.

Dokumenty, které byly zpracovavany v ramci analyzy, byly pfedem roztfidéné do zbylych
6 skupin onemocnéni ERNu ReCONNET a jedné skupiny (konkrétné se jednalo o jednu
publikaci)- pokryvajici spektrum Systémovy lupus erythematodes (SLE) a Systémovou
sklerodermii (SSc).

Pro lepsi prehlednost byly vytvofeny tabulky tykajici se jednotlivych zkoumanych
charakteristik, které bylo mozné z jednotlivych dokument( ziskat. Cilem bylo uvést pocet
zdrojl ve kterych se jednotlivé informace o dané charakteristice vyskytovaly.

Skupiny onemocnéni:

Idiopatické zanétlivé myopatie (Idiopathic inflammatory myopathies)
SmisSena onemocnéni pojiva (Mixed connective tissue diseases)
Sjogrenav syndrom (Sjogren’s syndrome)

Systémovy lupus erythematodes (Systemic lupus erythematosus)
Systémova sklerodermie (Systemic sclerosis)

AR o

Nediferencovana onemocnéni pojiva (Undifferentiated connective tissue
diseases)

7. Antifosfolipidovy syndrom (Antiphospholipid syndrome)

8. Syndromy Ehlers-Danlos (Ehlers-Danlos syndromes)

9. Onemocnéni spojena s IgG4 (IgG4-related diseases)

10. Relabujici polychondritida (Relapsing polychondritis)

Tyto skupiny nebudou v nasledujicim prehledu zahrnuty, jelikoZ knim nebyla
priloZena zadna relevantni literatura. Pro tato onemocnéni neni centrum
Revmatologického ustavu schvaleno jako centrum ERN.
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Hlavni charakteristiky:
PFfi hodnoceni relevantni literatury tykajici se vzacnych onemocnéni spadajicich pod

ReCONNET ERN jsme nasledné pracovali pouze s prvnimi 6ti skupinami onemocnéni.
Specialni skupinu tvofijedna samostatna publikace s nazvem ,,EULAR recommendations
for the non-pharmacological management of systemic lupus erythematosus and
systemic sclerosis®, které pokryva Systémovy lupus erythematodes (SLE) a Systémovou
sklerodermii (SSc) a bude se nachazet v poslednim sloupci tabulek.

Celkem |Skupina 1 | Skupina 2 [Skupina 3 |Skupina 4 |Skupina 5|Skupina 6| Skupina

SLE a SSc
Celkovypocet| 4 g 3 1 2 3 5 1 1
zdroju:
Definice

vice(iroviiové pé&e: 4* (25%) | 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 3 (60%) 0 (0%) 0 (0%)
Uvedeni odbornosti
podilejicichse na| 12 (75%) | 2(67%) | 1(100%) | 2 (100%) | 2 (67%) 3(60%) | 1(100%) | 1(100%)
péci:

Definice role
socialniho| 1** (6%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 1(100%)
pracovnika:

Aktivnirole pacientll| 7%«
pfitvorbé CPGs:| (4404 1(33%) | 0(0%) 0(0%) | 1(33%) | 4(80%) | 0(0%) |1(100%)

*Viceurovnova péce je také zminéna v dalSich 5 publikacich, ale jedna se skute¢né o zminku existence/potreby
specializovanych center a multidisciplindrnich tymd, vice neZ o samotnou ,,definici.

** Role socialniho pracovnika byla dale zminéna v 1 dalsi publikaci, ale pouze v jedné byla skute¢né stanovena a
definovana.

*** Kromé 7 publikaci, kde se na pfipravé podileli pfimo zastupci pacient(, se také na jedné publikaci podileli rodinni
pfislusnici (ne vSak samotni pacienti).

Charakteristika diagnostickych principt (uvést pocet zdroj():

Celkem Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1 2 3 4 5 6 SLE a
SSc
 Cetkovy 16 3 1 2 3 5 1 1
pocet zdroju
Klinicka 12 (75%) o
diagnostika 3(100%) | 1(100%) | 2(100%) | 3(100%) | 2(40%) | 1(100%) | O (0%)
Laboratorni | 11* (69%)
diagnostika 3(100%) | 1(100%) | 2(100%) | 3(100%) | 1(20%) | 1(100%) 0 (0%)
Daldi | 10*(63%) | 2(67%) | 1(100%) | 2(100%) | 3(100%) | 1(20%) | 1(100%) 0 (0%)

*Laboratorni vySetfeni ve velké vétSina pfipadd pfedstavovalo biochemické, imunologické, enzymologické a nebo
genetické vySetfeni. Mezi dalSi nejcastéji diagnostické metody patfila predevsim EKG, biopsie a histologie, nebo
zobrazovaci techniky; ultrazvuk, MRI a dalsi.
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Management - specifikace role poskytovatelll zdravotni péce (uvést pocet zdroja):

Celkem Skupina 1 | Skupina Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
2 3 4 5 6 SLE a SSc
Celkovy pocet 16 3 1 2 3 5 1 1
zdroju:
Kdo ma potvrdit 5* (31%) 1(33%) 1 (100%) 1(50%) | 2(67%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
diagnozu:
Kdo ma écit: 8 (50%) 2 (67%) 0 (0%) 0 (0%) 3 3 (60%) 0 (0%) 0 (0%)
(100%)
Kdo ma 3(19%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (67%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
sledovat/
monitorovat:
Uloha dalsich 5(31%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 2(67%) | 1(20%) 0 (0%) 1(100%)
lékarskych
specialist(:
Uloha nelékafa: 6** (38%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 1(33%) | 3(60%) 0 (0%) 1(100%)
Uloha primarni 2 (13%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 1(20%) 0 (0%) 0 (0%)
péce:

* Pouze v péti pfipadech je v publikaci explicitné uvedeno, kdo pfesné ma diagnézu potvrdit
(imunolog/revmatolog/pediatricky revmatolog). Nicméné v dalSich 2 publikacich je toto uvedeno nepfimo také
(uvadi se v nich, Ze by méla byt dana diagndéza potvrzena laboratorné), neuvadi vak explicitné ,,KDO“ by toto mél

provést.

**Nejcastéji se jednalo o fyzioterapeuty, psychology, socialni pracovniky a nutri¢ni terapeuty.

Management - doporucena lé¢éba (uvést pocet zdrojl):

Celkem | Skupina1 | Skupina2 | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
3 4 5 6 SLE a SSc
Celkovypocet | - 4¢ 3 1 2 3 5 1 1
zdroju:
Specificka cilena 2* 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (67%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
lé¢ba: (13%)
Specificka necilena 7** 1(33%) 1(100%) 1(50%) | 2(67%) | 2(40%) 0 (0%) 0 (0%)
lé¢ba: (44%)
Nespecificka/sympt 6*** 0 (0%) 0 (0%) 1(50%) | 2(67%) | 2(50%) 0 (0%) 1(100%)
omaticka lécba: (38%)

* Specificka cilend lé¢ba - jednalo se o biologickou l&¢bu.

** Jednalo se nejcastéji o imunosupresivni lé¢bu.
*** Zminéna predevsim reZimova opatfeni, fyzioterapie, apod.
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Management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (uvést pocet zdroju):

Celkem Skupina Skupina Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina

1 2 3 4 5 6 SLEa
SSc
Celkovy pocet zdrojl: 16 3 1 2 3 5 1 1
Pravidla pro o o o o 0 o o 0
monitoraci: | 3(19%) | 1(33%) | 0(0%) 0(0%) | 2(67%) | 0(0%) | 0(0%) | O(0%)

Existence kritérii
aktivity/zavaznosti | *3(19%) | 1 (33%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (67%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
onemocneéni:
Prognosticka kritéria: | 0** (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
Existence ,,patient-
reported outcome
measures“(PROM):
Hodnoceni
funkce/disability:
Systém hodnoceni
kvality péce 1(6%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
definovan:
* Kritéria zavaznosti onemocnénim byvaji v publikacich nejcastéji spojovana svyskytem konkrétni mutace
(konkrétniho genotypu - ktery nasledné utvafi fenotyp).
** Prognosticka kritéria nebyla rozvedena ani vjedné publikaci, nicméné jejich existence byla zminéna ve tfech
pfipadech. V publikacich bylo uvedeno, Ze pfi spravné provedené diagnostice lze pak lépe urcit zavaznost a progndzu.
*** PROM byly zminény hned v 5 publikacich a dokonce se jedna vénovala pfimo této problematice. Jedna se o ¢lanek,
ktery upozoriiuje na neexistujici PROMs u této skupiny pacient( se systémovou sklerodermii (SSc) a navrhuje jejich
design

5*** 1
0, 0, 0, 0, 0, 0,
@19 | 1010%) | 0(0%) 0(0%) | 2(67%) | 1(20%) | 0(0%) | o000

1(6%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) | 1(20%) | 0(0%) | 0(0%)

Slovni souhrn analyzy zdrojua (hlavni pfednosti a nedostatky — s dlirazem na informace

postihujici organizaci péce):

Inventarizace existujici literatury a smérnic tykajicich se revmatologickych onemocnéni,
pomohla odhalit nékolik nedostatk(l. Byla provedena analyza obsahu jednotlivych
publikaci a vysledky Setfeni ukazaly, Ze zdroje ke skupindm onemocnéni Idiopatické
zanétlivé myopatie, Sjogreniv syndrom, Nespecifikované onemocnéni pojivové
tkané jsouvdolozené literatufe zastoupeny méné nez v ptipadeé ostatnich skupin. Nejlépe
pokryté je skupina onemocnéni Systémové sklerodermie. Naopak ve vybrané literature
nebyly pfitomny Zadné zdroje zastupujici 4 skupiny: Antifosfolipidovy syndrom,
Syndromy Ehlers-Danlos, Onemocnéni spojena s IgG a Relapsujici polychondritida a
tak tyto skupiny onemocnéni nebyly viibec zastoupeny ve vySe uvedeném prehledu. Je to
z toho dGvod(, Ze centrum Revmatologicky Ustav (Revmatologicka klinika 1. LF UK a RU)
neni dedikovanym centrem ERN pro tato onemocnéni.

Ne ke vSem hodnocenym skupinam byly v pfehledu literatury pfitomny guidelines -
doloZeny byly pouze pro Idiopatické zanétlivé myopatie, Sjogrenliv syndrom, Systémovy
lupus erythematodes a Systémova sklerodermie.

Definice viceturoviiové péce byla rozvedena v 25 % pfipada (konkrétné 4 zdroje) a je
potfeba zminit jednu publikaci, ktera se pfimo touto problematikou zabyva. Jde o ¢lanek’:
»Requirements for systemic sclerosis expert centres in the Netherlands: A Delphi
consensus study.” Tato publikace se zabyva vyvojem a stanovenim pozadavk( pro
specializovana centra pro léCbu systémové sklerodermie (SSc) v Nizozemsku.
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V soucasné dobé chybi jednotna definice a uznavani expertnich center pro systémovou
sklerodermii, coz komplikuje spolupraci mezi jednotlivymi centry a zanechava pacienty
nedostate¢né informované. Pro dosazeni tohoto cile bylo provedeno tfikolové Delphi
Setfeni mezi panelovymi revmatology pracujicimi v univerzitnich nebo regionalnich
nemocnicich v Nizozemsku. Vysledkem studie bylo stanoveni pozadavk( pro centra
poskytujici péci o systémovou sklerodermii v Nizozemsku. Navrzeny seznam muze slouzit
jako model i pro jiné zemé — také pak naptiklad pro Ceskou republiku. Publikace zahrnuje
diskusi o procesu dosazeni konsensu a dilezitosti vytvofeni struktury pro lé¢bu pacient(
se vzacnymi a komplexnimi vzacnymi onemocnénimi.

Pouze v6 % vSech zdroji (1 ¢lanek) byla zminéna a definovana pozice socialniho
pracovnika a socialni péce o pacienty. V pomérné velkém poctu pfipadt (44 %) byli do
pfipravy publikace zapojeni také zastupci pacientt, pfipadné pacientské organizace,
coz je velmi pozitivni.

V 33 % pfipadl byly v publikaci zminény PROMs (Patient-reported outcome measures),
které prinaseji spoustu relevantnich dat a informaci o zdravotnim stavu pacientd.
Dokonce se jedna publikace vénovala predevSim pravé témto hodnotam. Jedna se
o publikaci? s nazvem ,,Development and validation of a patient-reported outcome
measure for systemic sclerosis: the EULAR Systemic Sclerosis Impact of Disease
(SclerolD) questionnaire“ ktera popisuje vyvoj a validaci dotazniku nazvaného "EULAR
Systemic Sclerosis Impact of Disease" (SclerolD), ktery slouzi k méreni vlivu systémové
sklerodermie na pacienty z jejich vlastniho pohledu. SclerolD je pacientem vyplnény
dotaznik urceny k pouziti jak v klinické praxi, pak také ve vyzkumu. Tento nove vytvoreny
dotaznik byl néasledné testovan a validovan v multicentrickém klinickém souboru
pacientl se systémovou sklerodermii. SclerolD se ukéazal jako spolehlivy néastroj
svysokou konzistenci a citlivosti na zmény v prlibéhu onemocnéni. Autofi také
porovnavaji SclerolD s jinymi existujicimi PROMs, jako jsou SSc-Health Assessment
Questionnaire (HAQ), EuroQol Five Dimensional (EQ-5D) a Short Form-36 (SF-36), a
ukazuje na vyhody a specificnost SclerolD v kontextu méfeni dopadu systémové
sklerodermie na pacienty. Celkové text popisuje vyznamny krok v oblasti péCe o pacienty
s systémovou sklerodermii a predstavuje novy néastroj, ktery mlze byt uzitecny jak pro
klinickou praxi, tak pro vyzkum v oblasti tohoto onemocnéni.

Pouze v6 % publikaci (1 publikace) bylo zminéno hodnoceni disability, které je pro
pacienty s VO také velmi kli¢ové.

V jednom ¢&lanku (6 %) je také zminéno hodnoceni kvality péce, coz neni zcela bézné a
je to velmi pozitivni. Jedna se o ¢lanek?® ,,Patient-centred standards of care for adults
with myositis“ ktery se zabyva vytvofenim standardd péce pro dospélé pacienty
s myositidami. Nedostatek formalizovanych smérnic pro definici nejlepsi lékarské praxe
pfispiva k nekonzistentni poskytovani péce a néktefi pacienti s myositidami se mohou
citit izolované a nedostate¢né podporovani. Pro feseni téchto problém( autofi studie
nejprve vyhodnotili klinické sluzby dostupné pro dospélé pacienty s myositidami ve Velké
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Britanii. Poté vytvofili standardy péce zaméfené na pacienty pomoci strukturovaného
procesu, ktery zahrnoval jak pacienty, pak jejich pfibuzné, oSetfujici lékare a dalsi
zdravotnické pracovniky. Vysledkem studie bylo identifikovani problému0 tykajicich se
diagnostickych postupl, pfistupu k specialistickym sluzbam, nezadoucich vedlejsich
ucinkl léCby a také écby pridruzenych pfiznakd. Bylo vytvoreno 15 standard( péce, které
byly po modifikaci sjednoceny na 11 konec¢nych standard( péce. Tyto standardy vytvari
méfitko pro hodnoceni mistni |ékafské praxe praxe a kvality péCe o pacienty
mypozitidami. Mély by podpofit konzistentni kvalitni a odbornou praxi napfi¢ rdznymi
poskytovateli péte a pomoci tak pacientim pfi hledani pfistupu ke kvalitnim mistnim
sluzbam.

Celkové je literatura recentni, srokem vydani mezi lety 2013 az 2023. Odborna
literatura, ktera je k dispozici, je ke kvalitnimu managementu péce vSech jednotlivych
skupin pacient( je nedostatec¢nd. U nékolika skupin onemocnéni chybi mezinarodni care
guidelines, a také zcela chybi popis cesty pacienta systémem u vSech skupin
onemocneéni.

Pozitivni je, Ze se v literatufe nachazi také dva ¢eské zdroje —jedna se o Doporuéeni Ceské
revmatologické spolecnosti pro diagnostiku a sledovani nemocnych se systémovym
lupus erythematodes a Doporuéeni Ceské revmatologické spoleénosti pro diagnostiku
systémové sklerodermie.

Zvlastni zdroje:

1 Spierings J, Schriemer R, Dittmar S, de Pundert L, de Vries-Bouwstra J, van den Ende E, Vonk M. Requirements for systemic sclerosis
expert centres in the Netherlands: A Delphi consensus study. J Scleroderma Relat Disord. 2021 Feb;6(1):96-101. doi:
10.1177/2397198320953063. Epub 2020 Sep 10. PMID: 35382248; PMCID: PMC8922637.

2 Becker MO, Dobrota R, Garaiman A, Debelak R, Fligelstone K, Tyrrell Kennedy A, Roennow A, Allanore Y, Carreira PE, Czirjak L,
Denton CP, Hesselstrand R, Sandqvist G, Kowal-Bielecka O, Bruni C, Matucci-Cerinic M, Mihai C, Gheorghiu AM, Mueller-Ladner U,
Sexton J, Kvien TK, Heiberg T, Distler O. Development and validation of a patient-reported outcome measure for systemic sclerosis:
the EULAR Systemic Sclerosis Impact of Disease (SclerolD) questionnaire. Ann Rheum Dis. 2022 Apr;81(4):507-515. doi:
10.1136/annrheumdis-2021-220702. Epub 2021 Nov 25. PMID: 34824049.

3 Lilleker JB, Gordon P, Lamb JA, Lempp H, Cooper RG, Roberts ME, Jordan P, Chinoy H; UK Myositis Network (UKMYONET); Myositis
UK. Patient-centred standards of care for adults with myositis. BMC Rheumatol. 2017 Nov 28;1:4. doi: 10.1186/s41927-017-0002-7.
PMID: 30886948; PMCID: PMC6383593
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potfeb a
nedostatkud v téchto oblastech

2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

% VO dané skupiny,

Onemochnéni/ Celkovy pocet Zpusob zjisténi které lze presné Mira spravnosti
skupina pacienti v CR pacientd identifikovat kédovani MKN-10
onemochéni s pomoci MKN-10
déti dospéli déti dospéli déti dospéli déti dospéli
Idiopatické
zanétlivé - 2 000 - odhad - 90% - 90%
myopatie
Systémoveé
. - 3000 - odhad - 90% - 90%
sklerodermie
Systémovy lupus
- 10 000 - odhad - 90% - 90%
erythematodes
SmisSené
onemocnéni - 300 - odhad - 90% - 90%
pojivové tkané
Nespecifikované
onemocnéni - 500 - odhad - 90% - 90%
pojivové tkané
Sjogrentv
- 3000 - odhad - 90% - 90%
syndrom
*Antifosfolipidovy
- 1000 - odhad - 90 % - 90 %
syndrom
*Syndrom Ehlers-
- 500 - odhad - 90 % - 90 %
Danlos
*Onemocneéni
. - 100 - odhad - 90 % - 90 %
spojena s IgG4
“Relabujici 30 dhad 90 % 90 %
polychondritida i ) odna i ) i ?

*APS, EDS, IgG4-RD, RP - tato onemocnéni nejsou zatim centrové sledovana. Jsou zfejmé vySetfena na rliznych
pracovistich podle prevazujici symptomatologie. Revmatologicky Ustav zatim nedostal statut centra ERN pro tato

onemocnéni.
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2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centru ReCONNET ERN - Revmatologickém Ustavu

Nazev skupiny VO

Poéet pacientll s VO, které
maiji centra vdlouhodobém
sledovani (primér za rok z
poslednich 3 let)

Pocéet novych pacientt s VO za rok
(priimér z poslednich 3 let, mozno
pouzit data reportovana koordinatorovi
ERN v rdmci monitoringu)

Idiopatické zanétlivé

z poslednich 3 let:

. 500
myopatie
Systémové sklerodermie 500
Systémovy lupus
600
erythematodes
Smisené onemocnéni
L 50
pojivové tkané
Nespecifikované
o 300
onemocnéni pojivové tkané
Sjogrentv syndrom 20
*Antifosfolipidovy syndrom 50
*Syndrom Ehlers-Danlos 2
*Onemocneéni spojena 5
s 1gG4
*Relabujici polychondritida 3
Priimé hrnné k
ramér souhrnné zaro 2027

300

*APS, EDS, IgG4-RD, RP - tato onemocnéni nejsou zatim centrové sledovana. Revmatologicky Ustav zatim nedostal
statut centra ERN pro tato onemocnéni.

2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni udaje

Revmatologicky ustav
Celkovy
Odbornost podet Hodiny tydné vénované Hodiny tydné vénované
pracovnik( pacientlm v ambulantni pacientlm v l0Zkové péci
péci(za vSechny (za vSechny pracovniky
pracovniky dohromady) dohromady)
lékarll s odbornou
9 S 14 110 15
zpusobilosti*
lékara ve specializaéni
- o 5 - 30
pfipravée
zdravotnich sester 17 34 90
nelékafskych zdravotnik{*** 25 22 14
nezdravotnikd (manazer,
sekretarka, asistent, IT 3 2,5 1,5
specialista...apod.)
Celkovy pocet 104 ‘ 168,5 150,5

*V/ oboru revmatologie; ** V oboru revmatologie; ***Mezi nelékafské pracovniky patfi odbornici z oblasti: fyzioterapie,
ergoterapie, nutri¢ni specialista, specializovany laboratorni pracovnik a védecky pracovnik.

12z 38




MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

* 5k

RAAMN Spolufi : ©, 7.
Rl oo i A SEPOVO

2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni udaje

Co se tyka poctu a skladby pracovnikd Revmatologického Ustavu (Revmatologicka klinika
1. LF UK a RU), tak poget a skladba pracovnikil odpovida potfebam za cenu jejich
neplacené prace mimo standardni pracovni hodiny.

Personalni kapacita v péci o pacienty s VO neni dostatecna v oblastech:

A) Lékaru specialisttll z jinych obort pro interdisciplinarni konzultace.

B) Lékarli ve specializaéni pfipravé (= ve specializacnim oboru + v oblasti
pfislusnych VO) - pro klinickou praci v oblasti VO a také pro klinicky vyzkum v
oblasti VO (véetné PhD student( v klinickém vyzkumu).

C) Nelékaiskych specialisti v pééi o pacienty sVO - konkrétné
psycholog/psychoterapeut, socialni pracovnici a bioinformatik.

D) Nezdravotniki — pfedevsim chybi administrativni pracovnik a data manazer.

Tato nedostate¢na personalni kapacita ma za nasledek:

dlouhé ¢ekaci lhlty na ambulantni vySetfeni / hospitalizaci

nedostatek ¢asu na jednotliva ambulantni vySetfeni

vysokou miru stresu a nepfijemnou atmosféru na pracovisti

vysokou miru neplacenych prescasU lékarl

nedostate¢né zapojeni do klinického vyzkumu

lékafi specialisté vénuji ¢as koordinacni ¢i administrativni Cinnosti, kterou by
mohlvykonavat nékdo jiny
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2.1.5. Multidisciplinarni tym (MDT)

Pracovisté Revmatologického ustavu, Revmatologické kliniky 1. LF UK ma k dispozici tfi stalé MDT tymy nasledujici skladby:

Odbornost MTD 1 MTD 2 MTD 3
(Idiopatické zanétlivé myopatie) (Systémové sklerodermie) (Systémovy lupus erythematodes)

lékafi specialisté 3 3 4

lékafi ve specializacni pfipravé 0 0 0

nelékarsti specialisté 2 terapeuti (fyzio., apod.) 2 terapeuti (fyzio., apod.) 0
nezdravotnici > (data-manazer) 0 > (data-manazer)
zdravotni sestry Yo Yo Ya

studijni sestra pro klinicka hodnoceni 1 0 1

frekvence schlizek MDT 1x tydné 1x tydné 1x mésicné

- MDT1 se schazi pravidelné 1x tydné, MDT2 se schazi nepravidelné 1x tydné a MDT3 se schazi nepravidelné pfiblizné 1x ro¢né
- Adekvatnost skladby MDT, dle hodnoceni jejich ¢lenl, neodpovida potfebam péce. Jde predevsim o nizkou personalni kapacitu.

Hodnoceni personalniho zabezpeceni prace center ve vztahu k poétu pacientu:
Personalni kapacita centra je v souc¢asné dobé nizkd a ma za nasledek vétsi mnozstvi neplacené prace lékafl mimo standardni pracovni

hodiny.
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2.2 Zdroje dat o pacientech —registry a databaze

Pro pacienty se vzacnymi onemocnénimi pojivové tkané a pohybového aparatu jsou

k dispozici nasledujici databaze:

Pocet
. . . . p . . ; Charakteristika
Nazev registru Nazev diagnézy pacientu Aktualnost dat registru
v registru g
MYONET Idiopatické zanétlivé z velké &asti - vice nez
. ) 590 ) L MYONET registr
registry myopatie 75 % dat je aktualnich
N EUSTAR -
data jsou castecneé
EUSTAR registr Systémové sklerodermie 335 icky
glstry | oy aktualni (50-75%) Revmatologicky
ustav
Systémovy lupus data jsou ¢4astecné Registr Ceske
ATTRA-SLE 169 Jsor Revmatologické
erythematodes aktualni (50-75%) . )
spolecnosti

Hodnoceni zdroja dat o pacientech s VO:
Pro vySe 3 uvedené diagndzy jsou k dispozici dostatecné registry. Pro dalsi diagndzy

bohuzel registry nejsou zavedeny.
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2.3 Struktura a pokryti péce

Excelova tabulka 4 dotazniku A zjednodu$ena, pro kazdou skupinu nemoci nasledujici informace ve sloupcich:
Nézev skupiny nemoci, odhad podilu pacientt z celkového poétu v CR evidovanych v centrech ERN (ve formatu déti/dospéli), odhad podilu pacientt z celkového poétu
v CR pravidelné sledovanych v centrech ERN, odhad podilu pacient( z celkového poétu v CR sledovanych v non-ERN pracovistich (dohromady za viechna uvedend non-
ERN pracovisté), odhad podilu pacientti z celkového poétu v CR, ktefi nejsou adekvétné lé&eni, odhad podilu pacientt z celkového poétu v CR, ktefi nejsou sprévné

diagnostikovani.
a) Odhadnéte, jaké % z b) J?ké % z . e) Pokud je pocet
celkového poctu déti a celkqveh? POCtU 1 ) yyjmenuijte dalii specializovana pracovité v €R (mimo dv) Odhadn:ete %, pacientd odhadem,
dospélych dané skupiny pacientu d.ane Centra ERN), kde jsou tito pacienti systematicky poctu pacientu da’ne jaké % z téchto
VO v CR je evidovano skupiny je diagnostikovéni, lé&eni a sledovani. skupiny sledovanych | pacientti neni podle
v centrech ERN pravidelné na non-ERN vés spravné
Skupina (ef’i‘flov"dno :.minimd/néjedng slgdovéno alespon Uvedte tdaje pro kaZdé pracoviste. pracovif')tl'ch, {(ter”l' diagnostikovano
ndvstéva pacienta v Centru za | v jednom z Center podle vaseho ndzoru (= jsou léceni pro jinou
onemocneéni | ucelem potvrzenidiagnozy éi | grN? (=minimdiné 1x nejsou adekvdtné lé¢eni | diagnézu nebo nejsou viibec
konziligrniho vysetreni) 2a rok) léceni)
Odhad % 0dhad % | odhad % | Odhad % ey - ) Odhad Eoétu Ojgjsélr&c;u Odhavilnéte Odhac:,lnéte Odhoadnéte Odhoadnéte
pacient dospélych | pacientd | dospélych Uvedte nézev spemallzovaneho pacne:rvmtu ?18 pacient pqcet ] posejc A u A)VU’
<18 let B <18 let pacient pracovisté (mimo centra ERN) Iet.lecenych e pacient( dospelycﬂh pacientd dospely(ih
mimo ERN mimo ERN <18 let pacientl <18 let pacient(
Idiopatické Interni klinika Olomouc, Il.
zanétlivé - 50% - 45% Interni gastroenterologicka - 20% - 10% - 20%
myopatie klinika Hradec Kralové
Systémové Interni klinika Olomouc, Il.
sklerodermie = 30% - 25% Interni gastroenterologicka - 20% - 10% - 15%
klinika Hradec Kralové
Systémovy lupus VFN, Interni klinika Olomouc,
erythematodes = 20% - 15% I1. Interni gastroenterologicka - 20% - 10% i 15%
klinika Hradec Kralové
Smisené Interni klinika Olomouc, II.
onemocnéni - 30% - 25% Interni gastroenterologicka - 20% - 10% - 30%
pojivové tkané klinika Hradec Kralové
Nespecifikované Interni klinika Olomouc, II.
onemochnéni - 30% - 25% Interni gastroenterologicka - 20% - 10% - 20%
pojivové tkané klinika Hradec Kralové
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Sjdgrentiv Interni klinika Olomouc, II.
10% - 10% Interni gastroenterologicka 10% 10% 20%
syndrom Klinika Hradec Krélové
. . , Interni klinika Olomouc, II.
*Antifosfolipidovy 0% - - Interni gastroenterologicka | 10 % -
syndrom Klinika Hradec Kralové
% Interni klinika Olomouc, II.
Syndrom Ehlers- 0% - - Interni gastroenterologicka - 10 % -
Danlos Klinika Hradec Kralové
*Onemocnéni Interni klinika Olomouc, II.
o 0% - - Interni gastroenterologicka - 10 % -
spojena s 1gG4 Klinika Hradec Kralové
*Relabujici Interni klinika Olomouc, II.
. 0% - - Interni gastroenterologicka - 10 % -
polychondritida Klinika Hradec Kralové

Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty s vzacnymi onemocnénimi pojivové tkané a pohybového aparatu,
patfi: Interni klinika Olomouc a Il. Interni gastroenterologicka klinika Hradec Kralové.
*APS, EDS, 1gG4-RD, RP - tato onemocnéni nejsou zatim centrové sledovana. V CR neexistuje prozatim centrum, které by mélo statut pro tato
onemocnéni. Jsou ziejmé vySetfena na rlznych pracovistich podle pfevazujici symptomatologie. Revmatologicky Ustav zatim nedostal statut centra
ERN pro tato onemocnéni.

- Priblizné 30 % pacient(i s APS je sledovéano v RU, 30% pacientd v Interni klinice Olomouc a ostatni po 20 %.

Hodnoceni struktury a pokryti péce:

AcC by bylo Zadouci, sledovat vSechny pacienty s VO v centru ERN, neni to v sou¢asné dobé z kapacitnich divodll mozné.
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2.4 Systém/organizace péce a jeho funkcnost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Zadna skupina &i jednotka onemocnéni neni zavzata do non-ERNového CVSP.
Centralizace péce je zakotvena pouze v seznamu CVSP pro vzacna onemocnéni a to
pouze Revmatologickym ustavem.

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centralizace péce s ohledem na tzv. centrovou lé¢bu je Caste€né zajiSténa i systémem
specializovanych pracovist se Zvlastni smlouvou se zdravotnimi pojiStovnami, a to pro
SLE (LP Benlysta) a ptipravk( pro lé¢bu digitalnich ulceraci u systémové sklerodermie (LP
Bosentan). Tuto centrovou lé€bu maji k dispozici i jina pracovisté, ktera spliuji podminky
center pro biologickou lé¢bu definovanych Revmatologickou spole¢nosti a maji smlouvu
o Uhradé s pfisluSnou pojistovnou (6 center).
https://www.vzp.cz/poskytovatele/informace-pro-praxi/seznamy-center-a-szz/seznam-
specializovanych-pracovist-center-se-zvlastni-smlouvou

Lécba pro zadnou vySe zminénou skupinu onemocnéni neni exkluzivné hrazena pouze
pracovistim se statusem CVSP-VO.

Podrobnéjsi hodnoceni pouziti centrovych lécivych pfipravk(l v indikaci 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 fungujici uspokojivé na zakladé
kombinace oficialnich pravidel a zavedené neoficialni praxe (=vazby mezi zdravotniky
a pracovisti) pro dospélé pacienty vSech nize zohlednénich skupin onemocnéni:
Idiopatické zanétlivé myopatie, Systémové sklerodermie, Systémovy lupus
erythematodes, SmiSené onemocnéni pojivové tkané, Nespecifikované onemocnéni
pojivové tkané, Sjogrenliv syndrom.

Posledni 4 skupiny onemocnéni: Antifosfolipidovy syndrom, Syndromy Ehlers-Danlos,
Onemocnéni spojena s 1gG4, Relabujici polychondritida, nebyly do analyzy zahrnuty,
jelikoz pracovisté Revmatologicky ustav, Revmatologické kliniky 1. LF UK neni pro tato
onemocnéni schvalena a dedikovéna jako ERN pracovisté. V CR neexistuje prozatim
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pracovisté, které by mélo oficidlni statut centra pro tato onemocnéni a do budoucna je
potfeba toto n&jakym zplisobem oSetfit.

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti:
Pro sledovana VO neni bohuzelv soucasné chvili k dispozici ustanoveni definujici systém
péce.

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Centrum neni samostatna organizacnijednotka v ramci poskytovatele (zdravotnického
zafizeni) ale je soucasti Revmatologického tustavu 1.LF UK.

Pracovisté nema vymezeny prostor na webovych strankach poskytovatele, kde by byl
uveden jeho statut centra ERN (CVSP-VO).

Informace o pacientech s VO této skupiny, ktefi se objevi na ambulantnim ¢&i lGZkovém
oddéleni poskytovatele, se k pracovniklim centra dostanou v rémci Revmatologického
Ustavu vzdy. Pacienti s VO, ktefi jsou vySetfovani na jinych pracovistich napf. VFN, 1.LF,
ale i dalSich pracovistich v¢etné specializovanych ambulanci nebo praktickych (ékaf(,
jsou do RU referovani podle uvazeni prislusného odesilajiciho lékafe na zakladé
povédomi o existenci centra. Takovy postup neni ale nijak pisemné zpracovan Cci
formalizovan.

2.5.2 Prostorova kapacita center

Pracovisté ReCONNET ERN nema k dispozici vlastni ambulantni prostory, zaroven
nema vyhrazena specialni lizka ¢i lizkové oddélni pouze pro pacienty s VO, naopak
ambulantni prostory sdili s jinymi tymy.

Ambulantni prostory vyhovuji ¢astecné (75 - 90%), neni dostatecna kapacita pro
navys$eni pocétu pacientl Ci zkvalitnéni péce (napt. prodlouzenim doby ambulantniho
vySetieni dle individualni potfeby pacienta). Hlavni nedostatky ambulantnich prostor
jsou maly poc¢et ambulantnich mistnosti a nedostatecné/nevyhovujici prostory pro
pohovory a/nebo pro edukaci rodinnych pfislusnik(/pecovateld.

LOZkova kapacita vyhovuje potfebam centra.

Pracovni prostory pro dalsi klinické aktivity centra (samostudium, védecko-vyzkumna
¢innost, vzdélavani) jsou dostatec¢né a vyhovuijici.

Hodnoceni pracovnich podminek center:
V centru RU zatim neni CVSP formalné vyélenéno.
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Pacientis VO jsou oSetfovaniv definovanych ambulantnich hodinach uréenych pouze

H{

pro pacienty s VO. Pacienti s VO se v ambulanci ,,misi
onemocnénimi.

s pacienty s nevzacnymi

e Prameérna délka konzultace pfi prvni navstéve se pohybuje okolo 50 minut.

e Primérna délka konzultace pfi kontrolni navstéveé je okolo 20 minut.

e Moznost konzultace na dalku pracovis§té umoznuje, pfevazuje emailova a

telefonicka komunikace.

e Objednaci doba pro oSetfeni nového pacienta je cca 1 tyden.

2.6.2 LGzkové péce

Prmérny pocet hospitalizovanych pacientd je cca 13 pacientli sVO na tyden a

objednaci doba pro planovanou hospitalizaci je pfiblizné 1 tyden.

2.6.3 Obecné informace

Zpusoby doporuéeni pacientt do centra

jde o kvalifikovany odhad podilu z celkového poétu novych pacientt pfichazejicich do Pacienti (%)
centra (v %)

Zjiného terciarniho (fakultniho) zafizeni 40%
Z nemocnice nizSiho typu 30%
Od ambulantniho specialisty 15%
Od praktického lékare 5%
Na zakladé rodinného skrininku vlastnich pacientt 0%
Jiny typ doporucéeni 0%
Bez lékaFského doporudéeni (,,self-referral®) 5%
Na zakladé informace poskytnuté pacientskou organizaci 5%

¢ Role praktického lékare v péci o pacienty se vzacnymi onemocnénimi pojivové

tkdné a pohybového aparatu je vnimana jako nedostatec¢na. PéCe by mohla byt

hodnocena jako dostatecna, ale pomérné ¢asto pozorujeme obcasny nezajem o

pacienta s VO, s argumentem, Ze pokud je jiz léCen v ERN centru, mély by pacienta

kontrolovat také tam.
e Pieshranicni péce v centru neni poskytovana.

e Klinické studie: Tuzemskym pacientim je na pracovisti nabizena uUcast na

klinickych studiich.
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e Dostupnost vySetifovacich metod a konzultaci:

Specializovana vysSetieni jsou na pracovisti k dispozici ve velké vétsSiné

v souladu s mezinarodnimi doporuc¢enimi a nesou jisté limitace. Jedina se o

velmi Sirokou Skalu specializovanych vysetreni.

Dostupnost a kvalita vySetieni

Metoda Odpovidd mezindrodnim/
narodnim doporucenim Je limitovana?
Imunologicka vySetfeni ANO NE
Geneticka vySetieni Casteéné ano. Pro diferencialni
NE diagnostiku existuji jina
specializovana geneticka pracovisté.
MRI ANO Neni na pracovisti.
CT ANO Neni na pracovisti.
PET/CT ANO Neni na pracovisti.
Plicni testy ANO Provadi plicni specializované zafizeni
a neni na pracovisti.
Echokardiografie Je potfeba pfitomnosti
ANO L . .
specializovaného pracovnika
VySetfeni polykani ANO Je potfebna spoluprace se
specializovanym zafizenim.
Biopsie ANO NE

Kvalita konzultaci expertd zjinych obord odpovida mezinarodnim a narodnim

doporucenim a neni Zzadnym zplsobem limitovana.

Dostupnost a kvalita konzultaci expertt
jinych oboru
Specialisté z oblasti: Odpovida Je
mezinarodnim/narodnim . .
., limitovana?
doporucenim
Plicni ANO NE
Patologie ANO NE
Kardiologie ANO NE
Hematologie ANO NE
Neurologie ANO NE
Dermatologie ANO NE
Nefrologie ANO NE

2.6.4 Administrativa

e Administrativni podpora je na pracovisti hodnocena jako nedostatecna.

e Administrativa provozovana zdravotniky znacné omezuje ¢as straveny vlastni

praci s pacienty.

e Mezi ukony, které pracovniky centra zdrzuji nejvice patfi: objednavani pacientq,

vypliiovani formulard, objednavani laboratornich vySetieni, psani zprav, navrh( na

lazné atd.
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V pfipadé vétsi kapacitu administrativni sily, by na ni byly delegovany tyto vyse
uvedené ¢innosti.

Resenim problému by bylo navy$eni administrativni kapacity.

Velkou pomoci by bylo stabilni pridéleni administrativni sily pro MDT.

2.6.5 Lécba

Pro pacienty s vzacnymi onemocnénimi pojivové tkdné a pohybového aparatu je

k dispozici tato cilend farmakoterapie: biologicka Lécba, cilena lécba

syntetickymi léky
Specializovana nefarmakologicka
ergoterapii.

léCba zahrnuje predevSim fyzioterapii a
Hrazena lécba: Pouziti léEby v hrazenych indikacich je s omezenim centrového
rozpoctu. Je potifeba Zadat o povoleni léEby v ,,off label” indikacich.

Nehrazena lécba: Pocet pacientl, ktefi potiebuji lé¢bu nehrazenymi éCivymi
pfipravky je pfiblizné 600 za rok, tomu odpovidajici poCet 1200 zadosti na § 16 za
rok. Hlavnimi l&éCivymi pfipravky, na néz pracovisté zadaji Uhradu v ramci § 16, jsou:
rituximab, mykofenolat mofetil, tacrolimus, tocilizumab

o Predpokladany Obvykly pocet
Pocet léCenych e .. p
. o . pocet léCenych zadosti na
Nazev pripravku pacientl za rok . .
pacientl na rok jednoho
2023 .
2024 pacienta za rok
Rituximab 137 200 2,4
Mykofenolat mofetil 89 90 2,3
Tacrolimus 20 25 2,8
Tocilizumab 19 25 2,6

e Spektrum a dostupnost lécby odpovidaji mezinarodnim doporucéenim, bez
vyraznych omezeni.

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Koordinace péce:

e Efektivni propojeni vSech aspektli péce potiebnych pro management VO neni na

pracovisti zajisténo.

Existujici mechanismy, které supluji koordinaci péce o pacienty s VO na pracovisti
nejsou dostacujici a systém koordinace péce na pracovisti chybi jak objektivné,
tak takeé subjektivneé.

Hlavni pfekazkou pro vytvofeni fungujiciho systému jsou pfedevSim nedostate¢né
personalni kapacity a pfetizeni stavajiciho personalu.
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e Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad rdmec
MDT jsou v centru zavedeny, pricemz tyto konzultace probihaji na pracovisti
konzultanta a jsou zaznamenany do dokumentace pacienta.

e Zavedeny systém je hodnocen jako vyhovujici pro potfeby VO pacient(.

Hodnoceni provozu center:

O vétsinu Uginnych L&ka je nutno zadat pomoci 2adosti s paragrafem 16. RU je stranou
stojici pracovisté a fadu specialnich vysSetfeni je nutno provadét na mimoustavnich
pracovistich, coz mirné komplikuje situaci. Nicméné vtomto spolupracujeme
s domluvenymi pracovisti. Jde sice 0 VO, ale pozadavky na vySetfeni a léCbu jsou hraniéni
z hlediska moznosti zvladnuti v§ech pacientd.

2.7 Prechodova péce (,transition care®)

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé pécCe - obecné

Na pracovisti probiha kontinualni péce pouze o dospélé pacienty a détsti pacienti
v centru oSetfovani nejsou.

Pracovisté prebira pacienty s VO, ktefi vyZzaduji dalSi vysoce specializovanou péci, ze
spolupracujiciho détského pracovisté ¢i pracovist viceméné bez omezeni.

Pracovisté nema omezenou kapacitu pro prebirani pacientl z détskych pracovist a mize
proto plné uspokojit potiebu. Pfedanym pacientim je na pracovisté poskytovana
komplexni multi- a interdisciplinarni péce ve srovnatelném rozsahu a kvalité jako na
détskych pracovistich.

Spoluprace centra s praktickymi lékari (pro dospélé) je obecné nedostadujici.
Prakticky lékar ¢asto projevuje neochotu pacienta sledovat, pokud je jiz v péci centra
ERN.

Hodnoceni pfechodoveé péce:

V centru ERN neni vyrazny nedostatek v oblasti pfijimani pediatrickych pacientl do
dospélé péce. Spoluprace s praktickymi lékafi je Casto nedostacujici, jelikoz ¢ast z nich
odmita pacienty sledovat napf. pro béznou kontrolu moznych nezadoucich ucink( lécby,
pokud jsou jiz lé€eniv centrech ERN.
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2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

Systémovy lupus
erythematodes

ERN a PO
Centrum ERN a PO ERN a PO "
. . ERN a PO . ., ERN a PO | spolupracuji PO
Skupina onemocnéni, ReCONNET .. | spolupracuji ERN a PO |spolupracuji ., Y. .
Lo L . . spolupracuji e 2 iy . . | spolupracuji pfi podporuje
pro které v CR v ramci doporuduje v M na osvétové | spolupracuji | na sbéru i T e ,
, o na pripraveé Y. . ; . . | pfizajisténi |prosazovani| nékteré z
ERN ReCONNET Nazev PO pacientum . . cinnosti na vedeni zpracovani . re o .
_ . . Yoy edukacnich Ly . sluzeb pro zajmu vasich
existuji pacientské s prislusnou . ore (seminare, prizkumu dat pro . S,
. . , materiald v sy . - v , pacienty v pacientu a | ERN center

organizace (PO) diagndzou v veey webindre, kvality péce védecké Yy . o sy
cestiné . Ly misté bydlisté | pFistupuk | financné

tuto PO setkani) ucely .

lécbé

Idiopatické zanétlivé
myopatie,
Systémové . . S
) Revma liga ano ano Ano ne ne ne Castecné ne
sklerodermie,

V CR existuje jesté jedna PO, které prekryvem spadd pod VO ze skupiny ReCONNET, a to Ehlers-Danlos(iv syndrom a syndrom hypermobility, z.s. Ta
je zohlednéna v ¢asti 3.: Popis sou¢asného stavu socialni péce, identifikace potieb a nedostatkd.

2.8.2 Zapojeni pacientl do rozhodovani o vysSetiovacim a lécebném planu

- jezavedeno na pracovisti zavedeno formou diskuze s pacientem o onemocnéni a sdilené rozhodnuti o terapii

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

pravidelné za pouziti standardizovanych nastroj.

Hodnoceni zapojeni pacientu:

Spoluprace v hodnoceni kvality péce a sbéru dat pro védecké ucely by mohla byt do budoucna intenzivnéjsi.

Dotazniky k posuzovani kvality Zivota na pracovisti pouzivany jsou a kvalita Zivota pacientl s VO je v centru hodnocena
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2.9 Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni pécCe pacienty

¢ Moznost hodnoceni péde v centru maji pacienti v podobé obecného nemocnicéniho
dotazniku, ktery je kdispozici vpapirové podobé vcéekarné. Vysledky
dotaznikového Setfeni se vyhodnocuji vzdy jednou ro¢né.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

e Monitorace kvality péce probiha v centru v ramci povinného procesu nastaveného
Evropskou komisi.

o Vedoucilékar, nebojiny povéfeny pracovnik centra nepravidelné kontroluje vystupy
a poskytuje ¢lenim tymu zpétnou vazbu (napf. formulace zavér( v lékarskych
zpradvach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou k dispozici,
spravnost vykazovani ORPHA kédU, spravné vykazovani vykon( klinickych vysetfeni
apod.).

e Centrum sleduje vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych pacientd za
pomoci stanovenych indikatord (napf. standardizované hodnoceni aktivity Ci
zavaznosti onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v ramci akreditacniho fizeni
pro celou nemochici.

2.9.3 Sebehodnoceni kvality péce ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

Soucasna kvalita péce o pacienty s VO je v centru hodnocena - ve srovnani se Spickovymi
evropskymi centry ERNy nasledné:
e Specializovana medicinska péce je na srovnatelné urovni.

e MozZnosti a dostupnost psychologické péce o vase pacienty je na niZsi drovni.

v v

e Komplexni péce véetné socialni, podpurné a komunitni péce je na nizsi Urovni.

2.9.4 MozZnosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

e Centrum ERN ReCONNET, Revmatologicky ustav, 1.LF UK uvadi, ze kvalita péce by
se zlepSila, pokud by se pracovnici centra mohli vénovat pouze pacientiim s VO.

e Mezi hlavni prekazky zlepSeni kvality péCe patfi omezena personalni kapacita a
pretizeni velkym poc¢tem pacient(.

e Mezi opatieni, ktera by mohla zajistit zlepSeni kvality péce v centru patii doplnéné
personalni kapacity a vbudoucnu také distribuce pacientd mezi vice
specializovanych center.

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni:

Ke sledovani kvality by pomohllepSinemocniéni pocitacovy systém, ktery by dokazal tyto
parametry vyhodnocovat.
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2.10 Vzdélavani a vyzkum

2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializacnimi obory

e Vzdélavaniv oblasti vzacnych onemocnéni pojivové tkané a pohybového aparatu je
pokryto sylabem specializaéniho vzdélavani v oboru revmatologie z velké casti
(>75 %).

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornik( v centrech

e Pro ucast na webinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (véetné
spolulcasti na konzultacich v CPMS) pofadanych ERN plati, Ze ucast je
dobrovolna, mimo pracovni dobu a je zaveden systém informovanosti $kolenct
o téchto akcich.

e Pravidelnd osobni UCast pracovnikl centra na mezindarodnich odbornych
konferencich je pfiblizné 1 akce na pracovnika za rok.

e Na financovani placenych vzdélavacich akci se podili grantové projekty, dary,
sponzorovani, prispévek poskytovatele, nebo vlastni financovani t¢astnikem.

e Stanoveni chranéného Casu ("protected time" = Cast pracovni doby urCenda pro
samostudium, i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) neni na pracovisti zavedeno.

e Na pracovisti je nicméné zavedeno systematické praktické vzdélavani (napf.
stinovani zkusenéjsiho specialisty, spole¢na ambulance apod).

e Vzdélavani nelékafskych zdravotnickych pracovnikl ve specializované
problematice VO je na pracovisti zavedeno také, formou kongresU a konferenci.

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou verejnost

e Vcentru jsou poradany pfiblizné 4 vzdélavaci akce (seminaf nebo workshop) za
rok.

e Aktivni ucast élenl centra na mezinarodnich a narodnich kongresech jako
»faculty nebo vpodobé prezentace odborného sdéleni — priimérny pocet
jednotlivych typl akci celkem za rok (na celé pracovisté):

e Narodni kongres: 4 zarok

e Mezinarodni kongres: 2 za rok
e Workshopy: 2 za rok

e Webinare: 2 za rok

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

e Grantové projekty narodni: 1
e Grantové projekty mezinarodni: 0
e Investigatorem iniciované narodni studie: 1
e Investigatorem iniciované mezinarodni studie: 1
e Sponzorované klinické (lékové) studie: 5
26738



* % %

LM Spolufinancovano <73 S PUVO
T Evro PS kou unii MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

2.10.5 Sebehodnocenivzdélavacich a vyzkumnych aktivit

o Uroven vzdélavacich a vyzkumnych aktivit pracovi$té je na srovnatelné tGrovni s
jinymi Spickovymi evropskymi centry pro danou problematiku.

e Systematické vzdélavani ¢lenl tymu je dostatecné.

e Védeckovyzkumné aktivity tymu jsou nedostatec¢né, z divodu premiry klinickych
povinnosti a nedostateéné personalni kapacity.

Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované

klinické péce:
BohuZel je nyni snizeny zajem potencialnich kandidat( doktorského studia v oblasti VO.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potfeb a
nedostatkul

Pro ucely zjisténi podklad( o pfistupu pacientll se vzacnym onemocnénim k socidlnim
sluzbam pfipravili zastupci pacientll v projektu SYPOVO s pomoci konzultanta pro
outcome research dotaznik socialni péce u pacientll se vzacnym onemocnénim.

Do ERN ReCONNET spadaji nasledujici onemocnéni:

1. Idiopatické zanétlivé myopatie (IZM) / Idiopathic inflammatory myopathies (lIM)
SmisSena onemocnéni pojivové tkané / Mixed connective tissue diseases (MCTD)
Sjogrentiv syndrom / Sjogren’s syndrome (SS)

Systémovy lupus erythematodes / Systemic lupus erythematosus (SLE)
Systémova sklerodermie / Systemic sclerosis (SSc)

o0k owbd

Nediferencovana onemocnéni pojivové tkané / Undifferentiated connective tissue
diseases (UCTD)

7. Antifosfolipidovy syndrom / Antiphospholipid syndrome (APS)

8. Ehlers-Danlosovy syndromy / Ehlers-Danlos syndromes (EDS)

9. IgG4 asociované nemoci/ IgG4-related diseases (IgG4)

10. Relabujici polychondritida / Relapsing polychondritis (RP)

Pro skupiny onemocnéni pojivové tkané a muskuloskeletdlnich onemocnéni jsou v CR
nasledujici pacientské organizace:
1) Ehlers-Danlosliv syndrom a syndrom hypermobility, z.s. (Ehlers-Danlosovy
syndromy)
2) Revmaliga Ceské republika, z.s. (Systémova sklerodermie, zanétlivé myopatie,
antisyntetazovy syndrom, intersticialni plicni onemocnéni)

Dotaznik vyplnily Ehlers-Danlostiv syndrom a syndrom hypermobility, z.s. a Revma
Liga.

U jednotlivych odpovédi je v zavorce uveden pocet respondent(l, ktery takto odpovédél
(maximum jsou 2 organizace).

Onemocnéni pojivové tkané a muskuloskeletalni onemocnéni jsou zpravidla progresivni
a dynamicka a predstavuji dlouhodobou zvySujici se zatéz, jak pro pacienta, tak pro jeho
rodinu a pecujici osoby, proto maji pacienti s timto onemocnénim vysokou potfebu
socialni podpory.

Dotaznik byl rozdélen na c¢asti Informace a poradenstvi, Pfehled typl sluZzeb/davek,
Pokryti potfeb, Nedostatky a Vzory. Analyza se vénuje souhrnu zjiSténi v téchto
jednotlivych oblastech.
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Informace a poradenstvi

Obé tazané pacientské organizace uvedly, Ze pfistup kinformacim o dostupnych
socialnich sluzbach je velmi slozity, informace nebyvaji snadno dohledatelné.

Informace o socialni podpofe ziskavaji pacienti z nasledujicich zdrojQ:
- Osoba blizka, kterda mUlzZe byt s danou problematikou sezndmena vice, nez
samotny pacient (1)
- Pacientska organizace (1)

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je:
- MPSV (1)
- Poradenstvi socialni podpory, poskytovatelé zdravotnich sluzeb a jiné instituce (1)

Jedna PO si neni existence katalogu socidlnich sluzeb védoma, druha PO upozornuje na
fakt, Zze pacienti musi védét, ze maji hledat termin "katalog", aby vSechny tyto informace
pohromadé mohli nalézt, uvadi také, ze lékafi neinformuji o existenci téchto katalog(.

Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili:

- Online (aby byly tyto sluzby dostupné lidem s rliznymi postizenimi, ktera napf.
ovliviuji mobilitu) a pobliz ordinaci lékaf( a v poliklinikach/nemocnicich (aby mohl
lékar pacienta ihned po konzultaci nasmérovat — systémy zdravotni a socialni péce
jsou v CR prozatim naprosto oddéleny a nespolupracuji spolu). Tuto praci by méli
vykonavat socialni pracovnici (tfeba v kombinaci s peer konzultanty).

- Odpovédné instituce MPSYV, etc.

Prehled typu sluzeb/davek

Kdy maji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
- Limitujici symptomy, snizena mobilita ¢i ztrata schopnosti sebeobsluhy (2)
- Snizena pracovni schopnost (1)
Nejcastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
- Domaci péce
NejCastéji Cerpané davky
- Invalidnidlchod (2)
- Nemocenska (2)
- PFispévek na péci (1)
- Priakaz ZTP (2)

Ze socialnich davek, které jsou podporou pro pecujici uvedla jedna PO pouze oSetfovné,
nicméné z davek dlouhodobé podpory Zzadnou, jelikoz socialni podpora pro pecujici pfi
péci o dlouhodobé nemocného neni.
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Obé PO upozornily na ¢asty problém s davkami, ktery stoji za zminéni:

STPOVO

Invalidni dichody: pacientim byva zamitan anebo jim byva pfiznavan nizsi stupen
dlchodu, nezjaky potfebuji—a navic z dlvodu vzacnosti (¢i opomijenosti) téchto diagnoz,
které chybiv posudkovych tabulkach, musi pacienti ziskavat dichod napf. na komorbidni
postizeni (napfiklad na psychicky stav). Nemocenska: velmi tézké ziskat na chronické

symptomy.

Prakaz ZTP: také velmi tézké ziskat (napf. pacient dokaZe ujit o néco vice, nez jak je
nastaveno kritérium, ac¢ by kartu ve skutec¢nosti potfeboval, protoze je do urcité miry

z divodu rliznych symptomu limitovan v oblasti mobility).

Pokryti potieb

Jednotlivé aspekty pokryti potfeb, stejné jako nedostatky v systému socidlni péce
hodnotily pacientské organizace na Skale od 1 do 5 - 1 nejlepSi stav, 5 nejhorsi.

socialnich sluzeb

Pokryti potieb - Hodnoceni Ehlers-Danlos syndrom | Revmaliga
a syndrom mobility
Jak jsou pokryty socialni potfeby ve vasi oblasti 3 4
Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 2 3
Dostupnost a kvalita sluzeb pro adolescenty 3 3
Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé v 4 4
produktivnim véku
Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory 4 4
Dostupnost a kvalita sluzeb pro pecujici 5 3
Vnimate rozdily v regionalni dostupnosti? Ano Ano
Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x venkov? Ano Ano
Jak dlouho primérné trva schvaleni Zadosti o soc. 4-8 mésicl Vice nez
davku/sluzbu? 1 mésic
Zaznamenali jste u vasi skupiny ¢asta odvolaniv Ano Ano
Zzadostech o socialni podporu?
Pomaha pacientlim nékdo s podanim Zadosti o Ano Ano
soc. podporu?
Ohodnotte zkuSenost s ndavaznosti zdravotnich a 5 5
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Jedna PO uvedla nasledujici komentare u pokryti potieb jednotlivych vékovych kategorii:

Adolescenti: Problémem u starSich adolescentl je hledani jakékoliv pomociv obdobi na
hranici détstvi a dospélosti (to je nékdy 17 let, jindy 19 let).

Dospéli v pracovné-produktivnim véku: PéCe pro dospélé se zda nefunkéni v tom
smyslu, Ze mnohdy teoreticky existuje, ale pro pacienty je nemozné na jakoukoliv pomoc
dosahnout (Ci dosahnout na tak vysokou uroven pomoci, kterou potrebuji). Je rozdil
podivat se na existenci rliznych druht pomoci a podpory vs. podivat se na to, co se ve
skutec¢nosti pacientdm (ne)dostava.

Seniofi v pracovné post-produktivnim véku: Potize spojené s diagnézou/diagndézami
byvaji pfipisovany véku a péci dostavaji spiSe na zakladé véku nez na zakladé
celoZivotniho/dlouhodobého postiZzeni - a to mUze vést k tomu, Ze jsou jejich specifické
potfeby tykajici se jejich onemocnéni zanedbavany.

Pecujici: PéCe pro pecujici se zda v podstaté neexistujici. Pokud néjaka pomoc a péce
existuje, tak je vétSinou vysledkem dobrovolnictvi a dar(.

Nedostatky
Hodnoceni nedostatkll jednotlivych | Ehlers-Danlos Revmaliga
oblasti syndrom a syndrom

mobility

Dostatek informaci 3 4
Pfehlednost/snadnost orientace 4 5
Nabidka odpovida specifickym | 2 4
potfebam jedince
Dostatek personalu 4 3
Finan¢ni dostupnost sluzeb 5 3
Realna dostupnost a kapacita sluzeb 5 4

Nejveétsi nedostatky systému uvedeny konkrétné:

- Velkym negativem je dle pacientl fakt, Ze pacientim zadost o pomoc nebyva
mnohdy ani doporucovana.

- Nedostatek informaci, nedostateCcna komunikace, pacienti na dané sluzby
nedosahnou (tzn. pomoc jim byva zamitana) anebo jsou pro né financ¢né
nedostupné.
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Vzory
Ptiklady dobré praxe z CR i ze svéta:

Belgie - mnoho socidlnich sluZzeb a davek, kterych existuje vice, nez v CR, neni jim tak
¢asto zamitana a pocitaji s rozdilnymi situacemi kazdého ¢lovéka: napf: ARR (L’Allocation
de Remplacement de Revenus) - v pfipadé, Ze se c¢lovék nemUze vibec zaradit do
pracovniho procesu, Al (L’Allocation d’Intégration) - Pokud ¢lovék jesté mlze do urcité
miry pracovat, ale pfijmy mu nestaci na pokryti velmi vysokych finan¢nich nakladd, které
vyplyvaji z postizeni; dale je mozné zazadat o socialni davku, tzv. pomoc treti strany, jejiz
¢astky lze vyuzit napfiklad na pokryti asistence vdomacnosti, pomoc s Uklidem, etc. Dale
existuji socialni davky pro déti s postizenim, ale také pro dospélé osoby s postizenim, ktefi
jsou rodici a vychovavaiji dité. Belgické socialni davky pokryvaji kazdou etapu zivota, od
détstvi az po seniorni vék. V Belgii rovnéz funguje systém tzv. socialni pfepravy / taxi, etc.
V mnoha zdrojich, které poskytuji osobam s postizenim informace o socialnich davkach
a sluzbach je také zminéno, Zze samoziejme existuje jakysi seznam patologii, ale pfiznani
socialni davky neni limitovano pouze na tento seznam, je také jsou brany v potaz dalsi
patologie a vzacna onemocnéni.

Francie — podobna situace jako v Belgii

Souhrn zdsadnich poznatkti za ERN ReCONNET

Z Setfeni u pacientskych organizaci ze skupiny ERN ReCONNET vyplynulo nékolik
poznatk( hodnych pozornosti.

Pacient se na mozZnost socialni podpory vétSinou prvni zepta osob blizkych. Hlavnim
zdrojem informaci jsou pro pacienty pacientské organizace. Katalogy socialnich sluzeb
dostupné zfejmé jsou, ale pacienti mnohdy nejsou informovani o jejich existenci.
Dostatek informaci pacienti primérné ohodnotili zndmkou 3-4. Obé pacientské
organizace pacientlim poskytuji individualni poradenstvi. Jedna PO vytvofila pro pacienty
brozuru pro lepsSi orientaci v systému: "Prlivodce statni a socidlni podporou pro pacienty
se zdravotnim postizenim®.

Pacienti by ocenili, kdyby zdravotni a socidlni pé&e v CR byla vice propojena a jednotlivé
slozky spolu vice spolupracovaly. Také by povazovali za pfinosné, kdyby existovala pozice
pro osobu, ktera by péci koordinovala, napfiklad by to dle pacientd mohl byt socialni
pracovnik v kombinaci s peer konzultanty. Tato sluzba by mohla byt dostupna jak online
(pro vétsi pristupnost vSem) a pobliz ordinaci lékar( a v poliklinikdch a nemocnicich, aby
tam mohl lékaF pacienta ihned po konzultaci nasmérovat.

Pacienti sonemocnénim pojivové tkané a muskuloskeletalnim onemocnénim by
potfebovali mit pristup k prakticky vSem typlm davek, ale Zadosti jim byvaji velmi ¢asto
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zamitany. Primeér doby do schvaleni socialni sluzby ¢i davky je 6 mésicl. Peéujici
bohuzel podporu nemaiji.

V jednotlivych kategoriich pokryti potfeb pacienti nejhlGfe hodnotili propojeni
zdravotnich a socialnich sluzeb.

Z nedostatk(l jako nejvétsi problém vyplynula pfehlednost/snadnost orientace a
nedostatec¢na realna dostupnost a kapacita sluzeb.

V konkrétnich prikladech problémovych situaci pacienti uvedli pfedevSim opakované
zamitani zadosti o davky &i sluzby.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Stru¢na charakteristika onemocnéni dané ERN a sou¢asného systému péce

Onemocnéni ze skupiny ERN ReCONNET mohou zacit v kazdém véku. Vrchol vyskytu se
ukazuje mezi 20 - 50 lety, i kdyz urdité rozdily existuji. Napf. systémovy lupus
erythematodes nebo sklerodermie jsou onemocnéni spiSe ¢asnéjsi, zatimco zanétlivé
myopatie zacinaji vice po 40. roce véku a Sjogrenliv syndrom jesté pozdéji. VSechna tato
onemocnéni maji autoimunitni podstatu a maji chronicky prabéh. Pacienty je mozné [écit
a vyrazné snizit rizika poskozeni onemocnénim, nicméné vyléceni, tj. Uplné odstranéni
choroby, je raritni. To znamend, ze pacienti potfebuji dlouhodobou odbornou péci.
Onemocnéni mohou mit celou fadu rliznych pfiznakd a klinicky i laboratorni obraz mlze
byt velmi heterogenni. Vzhledem k ¢astému postizeni fady rlznych organ( a systémd je
pro tyto pacienty nutna multioborova péce.

Onemocnéni je chronické a probiha ¢asto s epizodami vzplanuti a uklidnéni. V pribéhu
Casu vSak vede zanét k postupnému poskozeni organd, které je vétSinou nevratné. Z toho
prameni potfeba léCebné zasahnout v CasnéjSich fazich onemocnéni, tak aby se
poskozeni predeslo. Proto je Zadouci onemocnéni ¢asné diagnostikovat a odeslat
pacienty do specializovanych center. Diagnostika systémovych autoimunitnich
onemocnéni je vétSinou celkem slozita, méni se a zpfeshuje, a je proto zapotrebi
kontinualni edukace. Zatim nikde neexistuje vyhledavaci program, ktery by pomohl
nemocné najit v prodromalnich stadiich nemoci. Ztohoto hlediska je zatim stale

k rychlému specializovanému vySetreni.

Soucasny systém péce nema stanovenou strukturu. Z hlediska mezinarodniho zapojeni
do Evropské referenéni sité (ERN) vzacnych onemocnéni je v Ceské republice k dispozici
jedno centrum v Revmatologickém ustavu. Dalsi, formalné nevyhlaSena centra,
predstavuji pracovisté fakultnich nemocnic, z nichZz vyznamngéjsi roli hraji Interni kliniky
v Olomouci a v Hradci Kralové. Status center neni ale nijak definovan. Centrum zarazené
v ERN muselo splnit poZzadavky pfedevSim prokazanim dobré orientace v problematice,
zapojenim multioborového tymu do péle o pacienty a konecné i edukaCnimi a
vyzkumnymi aktivitami. Pokud vim, neni k dispozici legislativa, ktera by na jednotlivych
pracovistich definovala povinnost ustanoveni centra. Neni také pfesné definovano
personalni a vécné vybaveni takového centra. Nicméné, v praxi si naro¢na diagnostika a
lé¢ba vyzadaly vytvofit to, co je pro dobrou starost o vzacna autoimunitni onemocnéni
potfeba, tj. multioborovou péci a specializaci odbornikd na jednotlivd onemocnéni ¢i
jejich podtypy. Véetné snahy o vyuku a védecké badani v dané problematice. To je velmi
dilezité z hlediska mezinarodni spoluprace, ktera v oblasti vzacnych autoimunitnich
systémovych onemocnéni musi fungovat. Absence jasnych pravidel — doporuceni,
struktury, planovani, hrazeni, kontroly kvality je slabinou systému.
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Navrh modelu péCe pro autoimunitni systémova a pribuzna onemocnéni
vyzadujici podobny charakter péce

Organizace péCe pro vzacna autoimunitni systémova onemocnéni vyzaduje
multidisciplinarni pfistup a integraci rliznych zdravotnickych sluzeb.

1. Multidisciplinarni tymy.

Jsou zapotfebi multidisciplinarni tymy. Ponévadz tradi¢né spada vétSina téchto
onemocnéni do oblasti revmatologie, mél by byt vedoucim tymu revmatolog. Mezi ¢leny
tymu by méli patfit zastupci dermatologie, pulmonologie, nefrologie, neurologie,
kardiologie, fyzioterapie, ergoterapie, patologie, zobrazovacich metod a pfipadné
psychologie.

2. Centra vysoce specializované péce (CVSP).

VySe zminéni specialisté by méli byt sdruzeni do centra vysoce specializované péce
(CVSP).Vyhodou je koncentrace na pfislusna onemocnéni s osobni a ¢astou zkuSenosti
s vzacnymi pfipady. Tito odbornici by méli byt z pracovist kde je pfistup ke specializované
diagnostice a pokrocilé terapii. Zdsadou je vypracovani pfizplsobeného léEebného planu
na zakladé detailniho ureni rozsahu a typu choroby, vcetné vyuziti klinickych i
laboratornich prognostickych ukazatelll mozného vyvoje. Soucasti lécebného planu musi
byt edukace pacientd v pfislusném onemocnéni a doporuceni interakce s pacientskymi
skupinami, které pro tato onemocnéni existuji. CVSP nemusi mit akreditaci pro
mezinarodni ERN, ale musi byt akreditovano pfislusnym fidicim organem.

3. Centra specializované péce

Vzhledem k poCtu nemochnych a heterogennosti prezentace choroby by méla existovat i
centra specializované péce (CSP), ktera budou peCovat o méné zavazné pfripady
autoimunitnich systémovych onemocnénich nebo kontrolovat dfive diagnostikované
pfipady s dlouhodobé pfiznivé probihajicim onemocnénim. Tato centra by méla byt
k dispozici na urovni kraje.

4. Pristup k novym lééebnym postupim

Vzacna autoimunitni systémova onemocnéni nejsou ve své vétsiné schvalenou indikaci
pro lécbu konvenénimi syntetickymi imunosupresivy, biologicky, nebo cilenymi
syntetickymi léky. Pfesto se fada téchto léCiv Casto klécbé pouziva, ale vkazdém
takovém pfipadé je nutné individualni povoleni k podavani léku, které je vétSinou ¢asové
omezené 3 mésici. To vede k nepfiméfenému rlstu administrativy a celou situaci déla
slozitou. CVSP (CSP) by mély mit takové rozhodovani ve vlastnich rukach. Schvalovaci
proces by mél byt uplatnén jen v pfipadech mimofadnych s vyznamnymi ekonomickymi
naroky.
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5. Systém hrazeni hospitalizaci

Pfehodnoceni systému hrazeni hospitalizaci s nutnosti pouziti vysoce nakladné lé¢by pro
CVSP. Momentéalné mUze byt hospitalizace s potfebou vysoce nakladné lécby zcela mimo
moznosti CVSP.

6. Zapojeni pacientu a pacientskych organizaci

Stéle vétsi dliraz je kladen na Ucast pacient(l a pacientskych organizaciv péci o zdvazna
VO. Budouci systém by mél s aktivnim zapojenim a spolupraci pacientl pocitat a vytvaret
podminky pro jejich uplatnéni. Existuje cela fada oblasti — doporuceni pro lécbu, snadno
dostupné edukace, usnadnéni pfistupu k lé¢bé, zapojeni do klinickych hodnoceni lék{
atd.

7. Prakticti lékaFi

Aktivni zapojeni praktickych lékafll do systému péce o vzacnad onemocnéni je nutné.
Momentalné je takovy pacient Casto z péce PL v oblasti tykajici se VO vy¢lenén. Vzhledem
k vzdalenostem do center by méla byt ta ¢ast péce, ktera nevyzaduje specializovany
pfistup, v rukou PL.

Dalsidoporuceni:

ERN ReCONNET dosud nema v CR koncep&né uchopenou péci o skupinu pacient(
s Ehlers-Danlosovymi syndromy, Antifosfolipidovym syndromem, Onemocnénimi
spojenymi s IgG4 a relabujicimi polychondritidami. Tito pacienti se nemohou prozatim na
nikoho obratit, neni k dispozici plan péce a existujici centrum ERN ReCONNET je dosud
nema zahrnuto do své péce.

Organizace péce neni stanovena pro tyto skupiny onemocnéni stanovena a systém péce
o tyto pacienty bude tfeba definovat ve spolupraci s dalSimi odborniky.
Pracovni podminky center, personalni zajisténi

- Integrace CVSP jako samostatnych funkcénich celkl do organiza¢ni struktury
poskytovatele

- Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce
v centrech jako podminek pro status CSP a CVSP (v koordinaci s akreditaci pro
vzdélavani v oboru) v ndvaznosti na pocty sledovanych pacient(

- Stanoveni role koordinatora péce v centrech a v komunité, vyélenéni prostredkd pro
tuto funkci
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Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- ZabezpecCeni chranéného ¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
vedeckovyzkumné aktivity

- Podpora uéasti pracovnikl center na vzdélavacich aktivitach minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra

Podpora stavu socialni péce

Pacient/pecujici spadajici pod ERN ReCONNET by mél mit narok na informace ohledné
socialni podpory soubézné pfi sdélovani diagndzy, u sdélovani diagndzy by mél byt,
s pacientem/pecujicim, pfitomen i pracovnik centra (napf. Centrum provazeni, Rané péce
apod.), ktery by pacienta/pecujicino odkazal na pfislusného pracovnika, jenz poskytne
psychologickou podporu a informace k socialnim sluzbam.

Erudovanost socialnich pracovnik(l v tomto typu center by méla byt vysoka. V idealnim
pfipadé by mél byt ve specializované centru proSkoleny socialni pracovnik se specializaci
na potieby pacientl s VO. Tento pracovnik by mél pacienty déle odkazovat na kontaktni
osoby (socialni pracovniky) v jednotlivych regionech dle potieby. Podpora pacient(
i v ramci mensich mést a regionl by méla byt srovnatelna s podporou v ramci hlavniho
meésta. Povédomi socialnich pracovnik( i v rdmci jednotlivych kraji by mélo byt vysoké.

Nutnost socialni podpory je u skupiny téchto onemocnéni vysoka. Pokud je Zadost
o0 podporu zamitnuta, bylo by idealni, pokud by socidlni pracovnik v centru ERN dale
pomohlvykomunikovat odvolani, pfipadné zaridil dalSi a podrobnéjsi zpravu o zavaznosti
stavu pacienta od jeho lékafe, Ci pacienta nasmeéroval a u odvolani poskytl asistenci.
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Seznam zkratek

ZKRATKA Vysvétleni
1.LF 1. Lékarska Fakulta
APS Antiphospholipid syndrome (Antifosfolipidovy syndrom)
CPGs Clinical Practice Guidelines (klinické doporucené postupy)
CPMS Clinical Patient Management System (klinicky systém pro spravu pacient()
CSP Centrum specializované péce
CT Computed Tomography (pocitacova tomografie)
CVSP Centrum vysoce specializované péce
EDS Ehlers-Danlos syndromes
EKG Elektrokardiogram
European Alliance of Associations for Rheumatology (Evropska aliance
ELUAR revmatologickych asociaci)
ERN European Reference Network (Evropska referencni sit)
IgG Imunoglobulin tfidy G
IgG4-RD IgG4 asociované nemoci (IgG4) / IgG4-related diseases (IgG4)
IZM Idiopatické zanétlivé myopatie
MCTD Mixed connective tissue diseases (SmiSena onemocnéni pojivové tkane)
MDT Multidisciplinarni tym
MKN-10 Mezinarodni klasifikace nemoci 10. revize
MPSV Ministerstvo prace a socialnich véci
MRI Magneticka rezonance (Magnetic Resonance Imaging)
ORPHA Orphanet (databaze vzacnych onemocnéni)
PET Pozitronova emisni tomografie
PL Prakticky lékaF
PO Pacientska organizace
Patients Reported Outcome Measures (vysledky sdélované pacientem;
PROM sebehodnotici dotazniky)
RP Relabujici polychondritida / Relapsing polychondritis
RU Revmatologicky Ustav
SLE Systemic lupus erythematosus (Systémovy lupus erythematodes)
SS Sjogren’s syndrome (Sjogrentiv syndrom)
SSs Systemic sclerosis (Systémova sklerodermie)
Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi
SYPOVO onemocnénimi
UCTD Undifferentiated connective tissue diseases (
UK Univerzita Karlova
VFN \VSeobecna fakultni nemocnice
VO \Vzadcné onemocnéni
Zvlast tézké postiZeni, zvlast tézké postiZzeni s prlivodcem (osoby se zdravotnim
/TP, ZTP/P postizenim)
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