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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 zlepsSeni 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 Skin

Zapojena pracoviste

Fakultni nemocnice Brno Détské kozni oddéleni Pediatrické kliniky
Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné |. dermatovenerologicka
klinika

Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady Dermatovenerologicka
klinika 3. LF UK

Fakultni nemocnice Bulovka Dermatovenerologicka klinika

Pocet skupin VO 9 skupin
Nazvy 1. Autoimunitni bulézni onemocnéni (AIBD - Autolmmune Bullous
skupin/podskupin VO Diseases)

2. Ziskané imunologické onemocnéni ktize ( ALLOCATE - Acquired
immunological LOw prevalence and Complex AdulT diseases of
thE SKIN)

3. KozZni onemocnéni souvisejici s poruchami reparace DNA a
fotosenzitivita (DNA - Cutaneous diseases related to DNA repair
disorders and Photosensitivity)

4. Dédi¢na epidermolysis bullosa a syndromy fragility ktiZe -
Darierova nemoc - Haileyho-Haileyho nemoc (EB - Inherited
Epidermolysis Bullosa and skin fragility syndromes - Darier
disease - Hailey-Hailey disease)

5. Ektodermalni dysplazie véetné inkontinence pigmenta a
poruch spojenych s p63 (ED - Ectodermal Dysplasias including
Incontinentia Pigmenti and p63-associated disorders)

6. Ichtyé6za a palmoplantarni keratodermie (IPPK - Ichthyosis and
Palmoplantar Keratoderma)

7. Mendelovské poruchy pojivové tkané (MCTD - Mendelian
Connective Tissue Disorders)

8. Cutaneous Mosaic Disorders : Naevi & Naevoid skin disorders -

Komplexni vaskularni malformace a kozni a podkozni

vaskularni nadory (MOSAIC - Cutaneous Mosaic Disorders : Naevi

& Naevoid skin disorders - Complex vascular malformations and
cutaneous and subcutaneous vascular tumors)

9. Zavainé koznireakce na léky (TOXITEN - Severe cutaneous drug
reactions (ToxiTEN))
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1. Inventarizace zdrojli informaci: Existujici narodni a mezinarodni
doporuceni a standardy, informace o systému péce v zahranici

1.1 Charakteristika zdroju

Celkovy pocet publikaci za celou ERN: 37
Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typl za celou ERN

Guidelines 9
recommendation 17
review 4
Scoring algorithm 1
Diagnosis and care 1
protocol
Diagnostic criteria 4
Teraputické 1
doporuceni

Bylo inventarizovano 37 zdroju, z toho prevazné guidelines a recommendations.

Patient journey: 1

1.2 Obsahova analyza zdroj(i podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztiidéné dle skupin diagnéz

Dokumenty, které byly zpracovavany v ramci analyzy, byly roztfidéné do jednotlivych
skupin onemocnéni ERN Skin. Ty popisuji onemocnéni spadajici do 5 skupin z 9, které
popisuji oficialni webové stranky ERN Skin.

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

Skupiny onemocnéni:

1) Autoimunitni bulézni onemocnéni (AIBD - Autolmmune Bullous Diseases)

4) Dédi¢éna epidermolysis bullosa a syndromy fragility klize - Darierova nemoc -
Haileyho-Haileyho nemoc (EB - Inherited Epidermolysis Bullosa and skin fragility
syndromes - Darier disease - Hailey-Hailey disease)

5) Ektodermalni dysplazie véetné inkontinence pigmenti a poruch spojenych
s p63 (ED - Ectodermal Dysplasias including Incontinentia Pigmenti and p63-
associated disorders)

6) Ichtyoza a palmoplantarni keratodermie (IPPK - Ichthyosis and Palmoplantar
Keratoderma)

9) Zavazné kozni reakce na léky (TOXITEN - Severe cutaneous drug reactions
(ToxiTEN))
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STPOVO

Celkem | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1 4 5 6 9
Celkovy pocet zdrojl: 37 14 10 3 2 8
Definice viceuroviiové | 3 (8 %) | 0 (0 %) 1*(10 0(0%) | 0(0%) | 2*(25
péce: %) %)
Uvedeniodbornosti | 17 (46 | 4(29%) | 4(40%) | 3 (100 2(100 4 (50
podilejicich se na péci: %) %) %) %)
Definice role socialniho | 2 (5%) | 0 (0 %) 1*(10 0(0%) | 1*(50 | 0(0%)
pracovnika: %) %)
Aktivni role pacientl pfi | 1 (3 %) 0 (0 %) 1*(10 0(0%) | 0(0%) | 0(0%)
tvorbé CPGs: %)
*pouze ¢astecné
Charakteristika diagnostickych principt (uvést pocet zdroj():
Celkem Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1 4 5 6 9
Celkovy pocet zdrojt 37 14 10 3 2 8
Klinicka diagnostika 25 (68 13(93 | 4(40%) | 2(66 %) | 0(0 %) 6 (75
%) %) %)
Laboratorni diagnostika 26 (70 13(93 | 5(50%) | 2(66 %) | 0(0 %) 6 (75
%) %) %)
Dalsi: 24 (65 13(93 | 3(30%) | 2(66 %) | 0(0 %) 6 (75
%) %) %)

Management - specifikace role poskytovatelll zdravotni péce (uvést pocet zdroja):

Celkem

Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1 4 5 6 9

Celkovy pocet zdroju: 37 14 10 3 2 8

Kdo ma potvrdit diagnozu: 4 (11 1(7 %) 0 (0 %) 0(0%) | 0(0%) 3(38
%) %)

Kdo ma lecit: 20(54 | 7(50%) | 4 (40%) | 1 (33 %) 1(50 7 (88
%) %) %)

Kdo ma 6(16 2* (14 0 (0 %) 0(0%) | 0(0%) 4 (50
sledovat/monitorovat: %) %) %)

Uloha dalsich lékafskych | 22 (59 | 8(57%) | 3(30%) | 3(100 2(100 6 (75
specialist(: %) %) %) %)

Uloha nelékara: 10(27 [ 6(43%) | 1(10%) | 1(33 %) 1(50 1(13
%) %) %)

Uloha primarni pége: 4 (11 3* (21 0 (0 %) 0 (0 %) 1*(50 | 0(0%)

%) %) %)

*pouze ¢astecne
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Management - doporucéena lécba (uvést pocet zdrojl):

2 |

STPOVO

Celkem | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1 4 5 6 9
Celkovy pocet zdrojl: 37 14 10 3 2 8
Specificka cilena lé¢ba: | 35(95 | 14 (100 8 (80 3(100 | 2(100 8100
%) %) %) %) %) %)
Specificka necilena lé¢ba: | 31 (84 | 14 (100 | 7 (70 1(33 2(100 7 (88
%) %) %) %) %) %)
Nespecificka/symptomaticka | 35(95 | 14 (100 | 8(80 3(100 | 2(100 | 8100
lecba: | op) %) %) %) %) %)

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

Celkem | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1 4 5 6 9
Celkovy pocet zdrojl: 37 14 10 3 2 8
Pravidla pro monitoraci: | 1 (3 %) | 0 (0 %) 0 (0 %) 0(0%) | 0(0%) 1
(13%)
Existence kritérii | 0 (0 %) | 0 (0 %) 0 (0 %) 0(0%) | 0(0%) | O(0%)
aktivity/zavaznosti
onemocnéni:
Prognosticka kritéria: | 14 (38 9*al 1*(10 0(0%) | 0(0%) 4 (50
%) %) %)
Existence ,patient-reported | 2 (5%) | 0 (0 %) 0(0%) | 1(33%) 1(50 0 (0 %)
outcome %)
measures“(PROM):
Hodnoceni | 0(0%) | 0(0 %) 0 (0 %) 0(0%) | 0(0%) | O(0%)
funkce/disability:
Systém hodnoceni kvality | 0 (0 %) | 0 (0 %) 0 (0 %) 0(0%) | 0(0%) | O(0%)
péce definovan:

*pouze ¢astecne

Slovni souhrn analyzy zdrojt (hlavni prednosti a nedostatky — s dirazem na informace
postihujici organizaci péce):

V rémci inventarizace literatury bylo inventarizovano 37 literarnich zdroj(, z toho vétsinou
guidelines arecommendations. V ramci analyzy byly inventarizovany zdroje dodané ¢leny
ERN tymu. V ramci toho chybéli zdroje pro tyto skupiny:

2.Ziskané imunologické onemocnéni ktize (ALLOCATE - Acquired immunological LOw
prevalence and Complex AdulT diseases of thE SKIN),

3. Kozni onemocnéni souvisejici s poruchami reparace DNA a fotosenzitivita (DNA -
Cutaneous diseases related to DNA repair disorders and Photosensitivity),

7. Mendelovské poruchy pojivové tkané (MCTD - Mendelian Connective Tissue
Disorders) a
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8. Cutaneous Mosaic Disorders : Naevi & Naevoid skin disorders - Komplexni
vaskularni malformace a kozni a podkozni vaskularni nadory (MOSAIC - Cutaneous
Mosaic Disorders : Naevi & Naevoid skin disorders - Complex vascular malformations and
cutaneous and subcutaneous vascular tumors).

Ze samotné analyzy ¢lank( vyplyva, Ze pouze 8 % zdrojl definuje vicelroviiovou péci.
Témér v poloviné literatury byly uvedeny odbornosti podilejici se na péci. Role socialniho
pracovnika byla definovana v 5 % ¢lankl a pfi tvorbé zdrojl se pouze na jednom podileli
zastupci pacientu.

Popséna diagnostika je ve pfiblizné ve 2/3 zdroj.

Co se tyka managementu péce, v 11 % je jednoznacné kdo potvrzuje diagnézu av 54 % je
stanoveno kdo odpovidd za lécbu pacienta. 59 % zdroji popisuje Ulohu dalsich
specialistll a pfiblizné ve ¢tvrtiné inventarizovanych ¢lankd je popséna role nelékaf(. Roli
primarni péce popisuje 11 % literarnich zdroju.

Pristup k lé€bé je pospan témér ve vSech zdrojich (95 % specificka cilena, 84 % specificka

necilend, 95 % nespecificka).

Pouze jeden zdroj popisuje pravidla pro monitoraci pacienta a zadny nedefinuje kritéria
zavaznosti nebo hodnoceni disability. Prognosticka kritéria jsou zminéna ve 14 zdrojich -
to predstavuje o néco vic nez tfetinu (38 %). Ve dvou ¢lancich nalézame tzv. ,,patient-
reported outcome measure®.
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2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

SZPOVO

2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potfeb a
nedostatku v téchto oblastech

Hlavni skupiny nemoci

Celkovy pocet
pacientl v CR —ve

Zpusob zjisténi poctu

% VO dané skupiny
Ize pfesné

% VO dané skupiny
ma SPRAVNE uveden

Potty 2vIast pro détské (<18 let, do v§ec!1 cgntrech v pacient( identifikovat pomoci | kéd diagnézy MKN-
19. narozenin) a zvlast pro dospélé ramci ERN MKN-10 10
pacienty { 219 let). dospéli dospéli dospéli dospéli
<18 let (219 let) <18 let (219 let) <18 let (219 let) <18 let (219 let)
AIBD - Autoimunitni bul6zni odhad | odhad | 85% 85% 75% 80%
onemocnéni 40 400
ALLOCATE - Acquired
immunological LOw prevalence
and Complex AdulT diseases of thE odhad | kombinace 15% 15% 50% 10%
SKIN (Ziskané imunologické
onemocnéni klze) 1515 5000
DNA - koZni onemocnéni
souvisejici s poruchami reparace odhad | kombinace 50% 50% 70% 60%
DNA a fotosenzitivita 5 20
EB - Dédic¢na epidermolysis bullosa
a syndromy fragility kize - odhad | kombinace | 85% 85% 95% 70%
Darierova nemoc - Haileyho-
Haileyho nemoc 200 160
ED - Ektodermalni dysplazie véetné
inkontinence pigmentd a poruch odhad | kombinace | 30% 30% 80% 50%
spojenych s p63 18 20
IPPK - Ichtydza a paln?oplantarnl odhad odhad 60% 60% 60% 50%
keratodermie 177 30
MCTD - mtle.ndel’ovskevporuchy odhad | kombinace | 20% 20% 60% 40%
pojivové tkané 18 40
MOSAIC - Cutaneous Mosaic
Disorders : Naevi & Naevoid skin
disorders - Komplexni vaskularni odhad | kombinace | 30% 30% 75% 50%
malformace a koZni a podkozni
vaskularni nddory 168 50
TOXITEN - éi\;a(z%ill;c:g; reakce na . 20 odhad | odhad | 85% 85% 85% 85%
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2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centrech ERN

| & v
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-
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SZPOVO

(centra vysoce specializované péce o pacienty se vzacnym onemocnénim - CVSP-VO)

Poéet pacientti s VO Pocéet novych pacientt
Nazev pracovisté v dlouhodobém sledovani* s VO za rok**
FNKV 45 3
FN Brno 260 60
Bulovka 150 40
FN U Sv. Anny 150 40
Celkem 405 103

*(prdmér za rok z poslednich 3 let)

** (pramér z poslednich 3 let, moZno pouZit data reportovana koordinatorovi ERN v rémci

monitoringu)
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2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni udaje

STPOVO

FNKV FN Brno Bulovka FN U SV. Anny CELKEM
c) Redlny c) Realny c) Realny c) Redlny
o3 =1 , , o3 , , L=} , , °3 P .
= = podil pracovni = podil pracovni = podil pracovni = podil pracovni . .
c . , , c . c ., c M c M Pocet hodin
3 c) Realny podil pracovni 3 doby (pocet 3 doby (pocet 3 doby (pocet 3 doby (pocet na 1
. § doby (poéet hodin za E hodin za § hodin za E hodin za § hodin za racovnika
Pracoviste: = tyden) vénovany = tyden) = tyden) = tyden) = tyden) :’ romér za
8 problematice VO * B3] vénovany B3] vénovany B3] vénovany B3] vénovany P -
<} <) . o . /<] . [} . cely ERN skin)
a [ problematice a problematice [ problematice a problematice
) o VO * ) VO * o VO * ) VO *
v V lGzkové
ambulantni | .5 e AMB | LOZ AMB | LOZ AMB | LOZ AMB | LOZ | AMB | LOZ
y: péci (LUZ)
péci (AMB)
Lekar's odbornou | 3 3 6 | 100 | 40 | 2 6 4 4 16 | 10 | 32 | 185 | 127 | 578 | 3,97
zpUsobilosti
Lékar ve
specializaéni 1 1 1 2 10 10 3 6 4 4 6 10 10 23 25 2,3 2,5
pfipravé
Zdravotni sestry 3 3 3 4 60 0 3 6 6 6 6 20 16 75 29 4,69 1,81
Dalsi nelékarsti
zdravotnicti 0 0 0 6 110 30 3 4 6 5 8 11 14 122 47 8,71 3,36
pracovnici
Celkem 7 7 7 35 340 150 11 22 20 19 36 51 72 405 228 5,63 3,17
Pocethodinnal | 1 1 x | 971 | 429 | «x 2 | 182 | x |18 | 268 | x | 563|317 x X
pracovnika/tyden

* soucet hodin za vSechny |ékafe/tyden na viech
pracovistich ERN dohromady
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spautnancovine. 72 STPOV)

2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni idaje

- Pocet askladba pracovnik( odpovida potfebam na hranici nasSich moznosti, nemame

kapacitu pro dalsi rist a rozvoj na 1 (25 %) pracovisti (FNKV)

- Pocet a skladba pracovnikti neni hodnocena jako odpovidajici potfebam. Pocet a

skladba pracovnik(l odpovida potfebam za cenu jejich neplacené prace mimo
standardni pracovni hodiny na 3 pracovistich (75 %).

- Personalnikapacitav pécio pacienty s VO neni dostatetnav nasledujicich oblastech:

©)
@)
@)

Nezdravotnici,

zdravotni sestry vySkolené v problematice VO,

plné kvalifikovani lékafi specialisté (= atestovani + s expertizou na VO) - pro
klinickou praci (véetné vedeni lékafll v pfipravé) v ramci péce zakladniho
multidisciplinarniho tymu (MDT = zdravotnicky tym (lékafd a nelékai()
v kazdodenni péci o pacienty s VO) a pro provozovani klinického vyzkumu
(nedostatek ¢asu, ochoty, motivace...),

lékafi specialisté jinych oboru pro interdisciplinarni konzultace,

nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO - fyzioterapeuti a ergoterapeuti.

- Nedostate¢na personalni kapacita ma za nasledek:

o O O

o

o O O O

dlouhé ¢ekaci lhtty na ambulantni vySetfeni / hospitalizaci;

dlouhé ¢ekani objednanych pacientt v cekarné ambulance pred vySetienim;
nedostatek ¢asu na jednotliva ambulantni vySetfent;

nedostate¢na motivace/ochota lékafl centra pracovat vic nez lékafi v péci
o bézné pacienty;

nedostatec¢na kapacita (€etnost) interdisciplinarnich
konzultaci/ambulantnich vySetreni;

vysoka miru stresu, nepfijemna atmosféra na pracovisti;

vysoka mira neplacenych prescast lékarU;

nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu;

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

2.1.5 Multidisciplinarni tym (MDT)

- 3(75 %) pracovisté maji k dispozici staly MDT
- Skladba téchto MDT je nasledujici:

o

MDT1 (FNKV) - hidradenitis suppurativa
= Celkem 3 atestovani lékafi s expertizou na VO, 1 ve specializacni
pfiprave, 1 zdravotni sestra
= MDT1 se schazi 1 xtydné
= Skladba MDT1 odpovida potfebam
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o MDT2 (FN Brno a LF MU Brno) — EB team:

Celkem 8 atestovanych lékafl s expertizou na VO, 2 ve specializa¢ni
pfipravé, 2 terapeuti (fyzio-, ergo-), 2 psychologové, 2 socialni
pracovnici 1 bioinformatik, 1 administrativni pracovnik, 2
datamanazefi, 3 zdravotni sestry

MDT2 se schazi nepravidelné — 4x roc¢né

Skladba MDT2 je adekvatni.

o MDT3 (FN U Svaté Anny) - Autoimunitni puchyifnaté choroby a ToxiTEN

Celkem 4 atestovani lékafi s expertizou na VO, 4 ve specializacni
pfipravé, 1 terapeut (fyzio-, ergo-), 1 psycholog, 1 socialni pracovnik, 1
administrativni pracovnik, 1 datamanazer, 8 zdravotnich sester

= MDT se schazi pravidelné — 1x denné
= Skladba MDT3 je adekvatni

- 1(25 %) pracovisté nema staly MDT - Bulovka. Hlavnimi pfekazkami jeho vzniku je:
o Fluktuace lékarskych i nelékarskych pracovnikl

Hodnoceni personalniho zabezpeceni prace center ve vztahu k po¢tu pacientu:

Nedostacujici pocet oSetfujiciho personalu, a to [ékart i NZP, ma za nasledek:

(@)

(@)
(@)
(@)

O

O O O O

dlouhé ¢ekaci lhaty na ambulantni vySetifeni / hospitalizaci;

dlouhé ¢ekani objednanych pacientt v cekarné ambulance pred vySetienim;

nedostatek Casu na jednotliva ambulantni vySetrent;

nedostate¢na motivace/ochota lékafl centra pracovat vic nez lékafi v péci o

bézné pacienty;

nedostatec¢nad kapacita (Cetnost) interdisciplinarnich
konzultaci/ambulantnich vySetfeni;

vysoka miru stresu, nepfijemna atmosféra na pracovisti;
vysoka mira neplacenych prescast ékafU;
nedostatec¢né zapojeni do klinického vyzkumu;

lékafi specialisté vénuji ¢as koordinacni &i administrativni ¢innosti, kterou by

mohl vykonavat nékdo jiny.
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2.2 Zdroje dat o pacientech —registry a databaze

Pocet subjektt
(pacienttl) s danym Lze povaZovat
onemocnénim/ data v registru
skupinou za aktualni?
onemocnéni

Onemocnéni/
problematika

Narodni/
mezinarodni

Nazev registru

Epidermolysis bullosa 2 velké &t (>75%)

EB registr congenita 360
Registr hidradenitis ano .(vice n?i ?O% Zl;'tljlé\ézzsgae:iup;?{fl.\l
suppurativa Hidradenitis suppurativa 5000 dat je aktualnich)
The neratorl ety T R
Necrolysis (IRTEN) ToxiTEN - SIS/TEN 0 50%)
minimalné nebo ERN Registr
ERRAS Registry VO onemocnéni ERN 0 vibec (<25%)
anol{uice nez90% Ceskoslovensky pfi
CELESTE ToxiTEN - SJS/TEN 78 dat je aktuglnich) | POPaleninovych centrech

Hodnoceni zdrojii dat o pacientech s VO

Jedna se o data z narodnich registr(i (EBC) nebo evropskych registrll (ToxiTEN), pfipadné
data predlozena jednotlivymi pracovisti.
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Mezi pracoviste, 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 evidovéano
v centrech ERN

Procento
z celkového poctu
pacientl dané
skupiny je
pravidelné
sledovano alespon
v jednom z Center
ERN? (=minimalné
1x za rok)

Dalsi specializovana pracovisté v CR (mimo Centra ERN),
kde jsou tito pacienti systematicky diagnostikovani, |éceni

a sledovani

Pocet pacientt (%
celkového poctu,
Udaje z 1a) dané
skupiny
sledovanych
na non-ERN
pracovistich, ktefi
podle vaseho
nazoru nejsou
adekvatné |éceni

Jaké % z téchto
pacientl neni
podle vas spravné
diagnostikovano
(= jsou léceni pro
jinou diagndzu
nebo nejsou vibec
|éCeni)

R e e N - = R = R

AIBD - Autoimunitni buldzni FN Motol, FN Hradec Kralové, VFN,

onemocnéni 60% 40% 50% 20% FN Plzen, FN Olomouc, Krajska 73% 50% 50% 80% 70% 70%
nemocnice Ceské Budéjovice

ALLOCATE - Acquired immunological

LOw prevalence and Complex AdulT Alové

dis:zvaZesvof thE SKIN (Zl'ssznéx ’ 30% 6% S0% 5% EE 'I:/IIOt(“)IIFT\l'\I()I-:raclec Krljloyek' 'VFN' 80% % 0% 0% 30% 0%

zefi, omouc, Krajska

imunologické onemocnéni klze) nemocnice Ceské Budéjovice

DNA - koZni onemocnéni souvisejici FN Motol, FN Hradec Kralové, VFN,

s poruchami reparace DNA a 80% 50% 90% 40% FN Plzer, FN Olomouc, Krajska 29% X 0% 30% 30% 30%

fotosenzitivita nemocnice Ceské Budéjovice

EB - Dédi¢nd epidermolysis bullosa a <

1t epiaermolysts bu EB CENTRUM CR pFi ERN skin

syndromy fragility k(Ze - Darierova 98% 80% 90% 85% 0% 10% 0% 50% 10% 10%

nemoc - Haileyho-Haileyho nemoc centru

ED - Ektodermalni dysplazie véetné FN Motol, FN Hradec Kralové, VFN,

inkontinence pigmentu a poruch 70% 40% 70% 30% FN Plzeri, FN Olomouc, Krajska 43% X 0% 40% 20% 50%

spojenych s p63 nemocnice Ceské Budéjovice

IPPK - Ichtvéza a palmonlantérni FN Motol, FN Hradec Kralové, VFN,

yoza a paimop 80% 40% 60% 40% | FN Plzef, FN Olomouc, Krajskd 12% 7% 0% 30% 10% 10%

keratodermie LT T

nemocnice Ceské Budéjovice




Nazev skupiny nemoci
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v centrech ERN
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Procento
z celkového poctu
pacient( dané
skupiny je
pravidelné
sledovano alespon
v jednom z Center

SZPOVO

Dalsi specializovand pracovisté v CR (mimo Centra ERN),

kde jsou tito pacienti systematicky diagnostikovani, lé¢eni

a sledovani

Pocet pacientt (%
celkového poctu,
udaje z 1a) dané
skupiny
sledovanych
na non-ERN
pracovistich, ktefi
podle vaseho

Jaké % z téchto
pacientl neni
podle vas spravné
diagnostikovano
(= jsou léceni pro
jinou diagndzu

nebo nejsou vibec

ERN? (=minimalné . . P
ndazoru nejsou |éceni)
1x za rok) P
adekvatné léceni
dospéli dospéli dospéli
I - el G ey FN Mot?l, FN Hradec Kraloye,,VFN,
L 50% 15% 80% 20% FN Plzenr, FN Olomouc, Krajska 31% X 15% 30% 30% 50%
pojivové tkané L e v
nemocnice Ceské Budéjovice
MOSAIC - Cutaneous Mosaic
Disorders : Naevi & Naevoid skin
disorders - Komplexni vaskularni 50% 25% 75% 50% FN Motol, FN Hradec Kralové, VFN, 57% X 10% 35% 35% 60%
malformace a kozni a podkozni FN Plzen, FN Olomouc, Krajska
vaskularni nddory nemocnice Ceské Budéjovice
Détské kozni oddéleni FN Motol
Praha, Détska kozni ambulance FN
Hradec Kralové, Détska kozni
TOXITEN - Zavazné kozni reakce na 40% 409 30% 309 ambulance VFN Praha, Détska 609 609 40% 80% 60% 20%
Iéky (ToxiTEN) ’ ’ ’ ’ kozni ambulance FN Plzen, Fakultni ? ? ? ? ? ?
nemocnice CR, FN Olomouc - kozni
klinika, Krajska nemocnice Ceské
Budéjovice - kozni odd.

Hodnoceni struktury a pokryti péce
Pokryti péce o pacienty v ERN centrech se pohybuje od 30% (dg.ALLOCATE) az po 98% (dg.EBC). Ostatni dg. Jsou v ERN centrech

zastoupeny asi 70 %. Zbyli pacienti jsou lé&eni ve fakultnich nemocnicich po celé CR, jejichzZ pracovi$té dosahuji $§piékové Grovné, nejsou

vSak soucasti center ERN Skin.
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2.4 Systém/organizace péce a jeho funkcnost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Centralizace péé&e neni zakotvena také v souhrnném seznamu CVSP v CR.

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centralizace péce je Tyka se
(pIné nebo castecné) uvedeného
zajisténa systémem onemocnéni
Pro kaZdou skupinu/jednotlivé onemocnéni pro specializovanych systém
détské a dospélé pacienty zvlast (100 a 100 %) pracovist se zvlastni specializovanych

Podminky pro
ustanoveni
centra se Zvlastni
smlouvou jsou
definovany

smlouvou se pracovist se
zdravotnimi zvlastni

pojistovnami: smlouvou?
dospéli dospéli dospéli
<18 let (219 <18let (219 <18let (219
let) let) let)
AIBD - Autoimunitni bulézni onemocnéni ne ne ne ne ne Ne
ALLOCATE - Acquired immunological LOw
prevalence and Complex AdulT diseases of thE

SKIN (Ziskané imunologické onemocnéni kize) ne ne ne ne ne Ne
DNA - koZni onemocnéni souvisejici s poruchami
reparace DNA a fotosenzitivita ne ne ne ne ne Ne

EB - Dédicna epidermolysis bullosa a syndromy

fragility kdZe - Darierova nemoc - Haileyho- ano EB

Haileyho nemoc centrum ano ne ne ne Ne
ED - Ektodermalni dysplazie vCetné inkontinence

pigmentd a poruch spojenych s p63 ne ne ne ne ne Ne
IPPK - Ichtydza a palmoplantarni keratodermie ne ne ne ne ne Ne
MCTD - mendelovské poruchy pojivové tkané ne ne ne ne ne Ne
MOSAIC - Cutaneous Mosaic Disorders : Naevi &

Naevoid skin disorders - Komplexni vaskularni

malformace a kozni a podkozni vaskuldrni nddory ne ne ne ne ne Ne
TOXITEN - Zavazné kozni reakce na léky (ToxiTEN) ne ne ne ne ne Ne

Podrobnéjsi hodnoceni pouziti centrovych léCivych pfipravk( vindikaci vzacnych
onemocnéni nebylo pfedmétem této analyzy. Pfesto lze konstatovat, Ze vazba preskripce
cilené lécby vzacnych onemocnéni na definovand CVSP-VO neni vzdy jednoznac¢né
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.
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2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky

Soucasny systém je odborniky hodnocen jako:

Pro v8echny skupiny onemocnéni u pediatrickych pacientt kromé skupiny EB a
IPPK plati: Funguje uspokojivé na zakladé kombinace oficialnich pravidel a
zavedené neoficialni praxe (=vazby mezi zdravotniky a pracovisti)

Pro skupiny onemocnéni EB a IPPK u pediatrickych pacientl plati: Funguje
uspokojivé na zakladé oficialné stanovenych pravidel

Pro v8echny skupiny onemocnéniu dospélych pacienti plati: Funguje uspokojivé
na zakladé kombinace oficialnich pravidel a zavedené neoficialni praxe (=vazby
mezi zdravotniky a pracovisti)

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti

Systém organizaci péce zejména o pediatrické pacienty prafezem vsech diagnéz
zahrnutych v ERN Skin funguje velmi dobfe. U dospélych pacientd s IPPK a EBC je
navaznost v péci o dospélé také velmi dobra. U ostatni dospéli pacienti s jinymi

diagndzamifunguje péce uspokojive, navaznost péce pro pediatrické pacienty je na velmi

dobré urovni.

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Centrum je samostatna organizacni

. . . FN Brno Bulovka FN U SV. Anny
jednotka v ramci
Poskytovatele (zdravotnického zafizeni)

ANO NE NE NE
Kliniky/oddéleni NE NE ANO NE
Ma k dispozici:
Vlastni samostatné ambulantni prostory

NE NE ANO NE

Zvlast vyhrazend lGzka na oddéleni ¢i
samostatné lizkové oddéleni NE NE ANO NE

3 (75 %) pracovist (FN a LF MU Brno, FN U Svaté Anny, Bulovka) ma samostatny
prostor na webovych strankach poskytovatele, kde je uveden jeho statut centra
ERN (CVSP-VO).

V ambulancich se misi pacienti s VO s ostatnimi pacienty. Po¢et ambulantnich
jednotek celkem za vSechna pracovisté vénovanych pacientim s VO je 15 tj. 60
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ambulantnich hodin tydné (v praméru 3,75 ambulantnich jednotek a 15 hodin na

- Pr@imérna délka konzultace pFi prvni navstéveé je 45-65 minut.

- Prlimérna délka konzultace pfi kontrolni navstévé je 20-35 minut (nej¢astéji 30

minut).

- Existuje mozZnost konzultace na dalku - telefonickou formou, pfipadné e-

maileme.

- Informace o pacientech s VO této skupiny na jinych pracovistich poskytovatele se
k pracovnikiim centra dostane vzdy — 1 pracovisté, nékdy — 2 pracovisté, nedostane

— 2 pracovisté.

2.5.2 Prostorova kapacita center

Centrum je soucasti vétsiho celku (kliniky) FNKV FN Brno
Ma uréené vlastni ambulantni prostory

ANO ANO NE ANO
Ambulantni prostory sdili s jinymi tymy ANO NE ANO ANO
M3 k dispozici zvlast vyhrazena lGzka na
oddéleni NE ANO NE NE

Ambulantni prostory:

Vyhovuji potfebam a umoznuji v pfipadé potieby rozSifeni kapacity centra na 1 (25 %)

pracovisti - FNKV

Vyhovuji ¢astec¢né, neni dostatecna kapacita pro navySeni poctu pacientl Cci

zkvalitnéni péce (napf. prodlouzenim doby ambulantniho vySetfeni dle individualni

potfeby pacienta) — vyhovuji z 50-75 % - 1 pracovisté (25 %) - FN U Sv. Anny

o Nedostatky:

= maly poCet ambulantnich mistnosti

Vyhovuji ¢asteéné, neni dostatecna kapacita pro navySeni pocétu pacientd &i

zkvalitnéni péce (napf. prodlouzenim doby ambulantniho vySetifeni dle individualni
potfeby pacienta) — vyhovuji z 75-90 % - 2 pracovisté (50 %).

o Nedostatky:

= FN a LF MU Brno: neni dostate¢na kapacita pro navySeni poctu

pacient ¢i zkvalitnéni péce /napf. Prostory ¢i prodlouZeni prac. doby

=  Bulovka: chybi soukromi a klid
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Lazkova kapacita:

- Vyhovuje potifebam na 3 (75 %) pracovistich,

- Vyhovuje ¢astecné na 1 (25 %) pracovisti — chybi moznosti samostatného pokoje pro
pacienta.

Pracovni prostory pro dalsi klinické aktivity:

- Jsou dostatec¢né na 2 (50 %) pracovistich

- Nejsou dostateéné na 2 (50 %) pracovistich, chybi: pracovny, seminarni
mistnosti,

Hodnoceni pracovnich podminek center

Vzhledem k prostorovym a financnim moznostem jednotlivych pracovist obvykle neni
dostatecna kapacita pro navySeni poctu pacientd ¢i zkvalitnéni péce, moznost
prodlouzeni pracovni doby jednotlivych pracovist. U nékterych pracovist také chybi vice
soukromi pro moznost individualni prace lékare.

2.6 Provoz center

2.6.1 Ambulantni péce

Pacienti sVO jsou oSetfovani vdefinovanych ambulantnich prostorach/hodinach

uréenych pouze pro pacienty s VO.

Pacienti s VO se vambulanci misi s pacienty s nevzacnymi onemocnénimi.

- Prdmérna délka konzultace pfi prvni navstéve je 45-65 minut.

- Prlimérna délka konzultace pfi kontrolni navstévé je 20-35 minut (nej¢astéji 30 minut).

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

- Objednaci doba pro oSetfeni nového pacienta je na 75 % pracovistich 2 tydny, 1 (25
%) pracovisté uvadi 1 tyden.

2.6.2 Lazkové péce
- PrGimérny pocet hospitalizovanych pacientti s VO/tyden je 0,5-2.
- Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci je 1-2 tydny.

21262



Spolufinancovano
Evropskou unii

2.6.3 Obecné informace

=

MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

STPOVO

pacientskou organizaci

Z jiného terciarniho (fakultniho) zafizeni 10% 10% 60% 10%
Z nemocnice nizsiho typu 30% 30% 10% 25%
Od ambulantniho specialisty 20% 20% 10% 45%
Od praktického Iékare 10% 10% 5% 5%
E:C?::L%dé rodinného screeningu vlastnich co co co 0%
Jiny typ doporuceni 10% 5% 0% 0%
Bez lékarského doporuceni (,,self-referral”) 10% 20% 5% 15%
Na zdkladé informace poskytnuté co 0% co 0%

- Hodnocenirole praktického lékare v péci o pacienty s VO:

o dostate¢na na 3 pracovistich (75 %)

o nedostatecna na 1 pracovisti (25 %) - FN U Svaté Anny

= pfiCiny: PL neznaji problematiku nemoci, nékdy horsi ochota délat

bézné kontrolni odbéry/ vySetfeni na nase doporuceni

= pavrhy: PL by mohl béZzné odbéry a vySetfeni zajiStovat pro pacienta
v misté bydliSté a odesilat k nam na konzultace jen v pfipadé problému

pfi zavedené terapiijednotky pacientt
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- Preshrani¢ni péce: Pfeshrani¢ni péce je poskytovana v poctu

o 5 pacientd / rok - détskd péce

(FN Motol) -

provedeni vySetieni

predtransplantacni nebo portografie (specialni vySetfeni jinde nedostupné),

diagnostika neznamého onemocnéni.

o 10 pacientd/rok —dospéla péce (IKEM) —transplantace jater.

Pocet pacient(

s

Bulovka

Jednotky
pacientd

s

FNKV

Jednotky

FN Brno

FN
U Sv. Anny
0

Typ specializované
péce

Prevzeti do péce

Biologicka |écba,
dermatochirurgie

Ambulantni
péce

Je tuzemskym
pacientim
nabizena ucast na
klinickych studii

ANO

ANO

ANO

ANO

Doporucovani
pacientim ucasti
na zahranicnich
studiich

NE

ANO

ANO

NE

Pfijimani
zahranicnich
pacientt do
klinickych studii na
pracovisti

ANO

ANO

NE

NE

- Dostupnost vysSetfovacich metod a konzultaci: Specializovana vySetfeni jsou

k dispoziciv souladu s mezinarodnimi doporuc¢enimi (kromeé: Imunoblot na pracovisti

FN U Sv. Anny)

- Dostupnost odbornik{l jinych oborl odpovidda mezinarodnim/narodnim doporucenim.

2.6.4 Administrativa

- Administrativni podpora je hodnocena jako dostatec¢na na 1 (25 %) pracovisti.

- Zbyla 3 (75 %) pracovist uvadi, Zze administrativa provozovana zdravotniky omezuje

Cas straveny vlastni praci s pacienty.

- Hlavni administrativni zatézi jsou tyto ukony:

o vystavovanireceptl a zdrav. poukaz,

o podavani zadosti na revizniho lékare,
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opisovani nékterych vysledkl z dokumentace,
vypliovani dotaznikd,

sebeevaluace,

registr, karty.

© O O O

- Resenim problému by bylo:

o zajisténi administrativniho pracovnika (nelékare)

2.6.5Lécba

FN Brno:

- Cilenafarmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO:
o EBC, ichthyosis cong., vaskularni anomalie

Specializovana nefarmakologicka lé¢ba zahrnuje:

o EBC, ichthyosis cong., vaskularni anomalie
Hrazena lécba:

o Pouziti léCby v hrazenych indikacich je omezeno: Omezeni dano schvalenim
lécby zdravotnimi pojiStovnami
- Nehrazena lécba:
o Pocet pacientd, ktefi potfebuji lé¢bu nehrazenymi lécivymi pfipravky je 6/rok,
tomu odpovidajici poCet zadosti na § 16 je 6/rok.

Spektrum a dostupnost léCby odpovidaji mezinarodnim doporucenim.

FNKV:
- Cilenafarmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO:
o hidradenitis suppurativa - biologicka léCba

Specializovana nefarmakologicka lé¢ba zahrnuje:
o dermatochirurgie, fyzioterapie
Hrazena lécba:

o Pouziti lécby vhrazenych indikacich je omezena centrovym budgetem
(neomezuje to pouziti léCby)

Nehrazena léCba:
o Pocet pacientdl, ktefi potfebuji lé¢bu nehrazenymi lécivymi pfipravky je 0/rok,
tomu odpovidajici poet zadostina § 16 je 10/rok.

Spektrum a dostupnost léCby odpovidaji mezinarodnim doporucenim.

FN U Svaté Anny:
- Cilenafarmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO:

o rituximab - pemfigus, IVIG, mykofenolat mofetil, apremilast, aferéza
- Specializovana nefarmakologicka lécba zahrnuje:
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- Hrazenalécba:
o Pouziti lé€by v hrazenych indikacich je omezena centrovym budgetem
- Nehrazena lé¢ba:
o Pocet pacientd, ktefi potfebuji léCbu nehrazenymi léCivymi pfipravky je 15/rok,
tomu odpovidajici pocdet zadosti na § 16 je 30/rok.
- Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezinarodnim doporuc¢enim, nutno zZadat
revizniho lékare.

Bulovka:

- Cilenafarmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO:
o Rituximab, dupilumab - AIBD

Specializovana nefarmakologicka lé¢ba zahrnuje:

o Fyzioterapeuticka péce
Hrazena lécba:

o Pouziti lé€by v hrazenych indikacich neni omezena
- Nehrazena lécba:
o Pocet pacientq, ktefi potiebuji lé¢bu nehrazenymi lécivymi pfipravky je 10/rok,
tomu odpovidajici poet zadosti na § 16 je 4/rok.
- Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezindrodnim doporucenim.

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Multidisciplinarni tym (MDT):
- T¥i pracovisté maji k dispozici po jednom MDT (viz 2.1.5 — Multidisciplinarni tym)

Koordinace péce:

- Definovana koordinace péce je zavedena, existujici mechanizmy péce je povazovan
za dostacujici 3 (75 %) pracovist, Bulovka poaZuje existujici mechanismy za
nedostacujici.

- Efektivni propojeni vSech aspektl péce potfebnych pro management VO je zajiSténo
na vSech pracovistich. Funkci koordinatora péce zastava lékaf (dermatolog).

Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec
MDT:
- Jsouzavedeny na 4/4 (100 %) pracovistich
o FENKV:
= Setkani se konaji pravidelné v predem stanovenych intervalech

s pfedem urcenymi ucastniky: plasticky chirurg, histopatog, onkolog

25762



Spolufinancovano Xz | S g POVO
Evropskou unii MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI

CESKE REPUBLIKY

o FENBrno:
= Setkani se konaji pravidelné, skladba ucastnikd je individualni dle
potieby diskutovaného pacienta
= Setkani probihaji formou spoleéného ambulantniho vysSetfeni za
pfitomnosti pacienta
= Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan
v dokumentaci pacienta.
o Bulovka:
= Setkani se konaji nepravidelné.
= Pacient je obvykle posilan na konzultaci za jinym specialistou
o FNU Svaté Anny:
= Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan

v dokumentaci pacienta

- Hodnoceni zavedeného systému: vyhovuje 4/4 (100 %) pracovistim.

Hodnoceni provozu center

Na vSech pracovistich existuje multidisplinarni tym. Tento tym se obvykle schazi
pravidelné, na nékterych pracovistich ne zcela pravidelné.

Farmakoterapie jednotlivych center je na vyborné urovni, v nékterych pfipadech je
negativné ovlivnhéna finanénimi moznostmi daného pracovisté, event. FN jako takove,
v dalSich pfipadech negativné do léCby zasahuji zdravotni pojistovny.

2.7 Prechodova péce (,,transition care®)

Skupiny pacientd s VO, o které centra ERN pecuji:

Pracovisté Skupina pacientt \ Pomér déti/dospéli
FNKV pacienti vSeho véku 10:90
FN Brno pacienti vSeho véku 80:20
Bulovka pacienti vSeho véku 20:80
FN U Sv. Anny pouze dospéli 0:100

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé péce — obecné

- Oddéleni pediatrické péce od péce o dospélé
o Péce o détské pacienty provozovana na pediatrickém pracovisti— FN Brno
(1 ze 4 pracovist).
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o Pouze v pfipadé EBC, IPPK (skupiny onemocnéni) pediatrické pracovisté
ma v péci i dospélé pacienty. Pomér détskych a dospélych pacientl je
80:20.

o Pracovisté pro dospélé ma v péci détské pacienty v 50 % pfipadd (FNKV a
Bulovka).

- V systému péce nejsou definovana pravidla pro pfechod z pediatrické do dospélé
specializované péce pro zadnou ze skupin onemocnéni.

2.7.2 Pfechodova péce z pohledu pediatrického pracovisté

Pfedani do dospélé péce je jednorazovou zalezitosti pro xxx pracovist.

K finalnimu pfedani dochazi ve véku 19 let v pfipadé jednoho pracovisté, na
zbylych pracovistich pacienty nepfedavaji do péce jinam, z(stavaji v jejich péci.
Charakteristiky pfechodové péce:

o Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a je jim doporuceno, aby si
domluvili dalSi odborné sledovani v misté bydlisté ¢i studia (mohou jim byt
poskytnuty kontaktni iUdaje na dospéla pracovisté, se kterymivase centrum
spolupracuje) — 25 % FNKV

o Pacienti mohou zUstat/z(istavaji v péci vaseho centra i v dospélosti — 50 %
Bulovka a FN Brno. Zavedeny systém se jevi jako vyhovujici - 25 % Bulovka.

2.7.3 Pfechodova péce z pohledu pracovisté pro dospélé

Pfechodova péce se netyka HS (skupiny onemocnéni), tato onemocnéni zacinaji
v dospélosti

Prebirani pacientll ze spolupracujiciho détského pracovisté neni omezeno
Pfedanym pacientim je poskytovdna srovnatelna péce jako na détském
pracovisti

Jedno pracovisté (25 %) uvadi jako obcasny problém pfi prebirani pacientl z
détského pracovisté personalni kapacitu.

Hodnoceni pfrechodové péce

Systém organizaci péce zejména o pediatrické pacienty prifezem vSech diagnéz

zahrnutych v ERN Skin funguje velmi dobfe. U dospélych pacientll s IPPK a EBC je

navaznost v péci o dospélé také velmi dobra. U ostatni dospéli pacienti s jinymi

diagndzamifunguje péce uspokojive, navaznost péce pro pediatrické pacienty je na velmi

dobré urovni.
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2.8 Zapojeni pacientll do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

ERN a PO
7 ERN a PO ERN a PO ERN a PO .
Doporucuji ERN a PO ., ERNaPO i .. | spolupracuji PO
e/ ., spolupracuiji ., spolupracuji spolupracuji " .
Skupiny/jednotky ERN centra spolupracuji «. . Spolupracuji .y v eeviw s pri podporuje
. Lo . . v o . ha osvétové , na sbéru ¢i  pfi zajisténi . . . )
onemocnéni, pro které v CR v Pacientska PO nové na pripravé .. . na vedeni . . . prosazovani  nékteré z
. . . . . . . . cinnosti o zpracovani  sluzeb pro . . ..
ramci vaseho ERN existuji organizace diagnostiko- edukacnich o prizkumu ) zajmu vasich ERN
. . . , lyo (semindre, . dat pro pacienty v S
pacientské organizace (PO) vanym materialt v . Ly kvality v , P pacientl a center
.. v viiy webinare, védecké misté ” e
pacientlim cestiné . . vy pristupu k financné
setkani) bydlisté b x
lIécbé
Epidermolysis bullosa congenita DEBRA CR ano ano ano ano ano ano ano ano
Ichtyosy Spolek Ichtydza ano ano ano ano ano ano ano ne
Dermatitis herpetiformis Duhring Celiatici.cz ano ne ne ne ne ne ne ne
albinismus Asociace albina ano ne ne ne ne ne ne ne
Ehlers-Danlostiv
Ehlers-Danlostv syndrom syndrom a syndrom ano ne ne ne ne ne ne ne
hypermobility
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2.8.2 Zapojeni pacientll do rozhodovani o vySetfovacim a léCebném planu

je zavedeno u 4/4 (100 %) pracovist v podobé:

o predstaveni moznosti - vysvétleni vyhod/nevyhod a vyznam
o provadeénivysSetfeni a léCby pouze se souhlasem pacienta
o informovany souhlas

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

Neni zavedena na Zzadném pracovisti.
Kvalita zivota je hodnocena na 3 pracovistich pravidelné za pouziti standardizovanych
nastrojl, na jednom pracovisti neni hodnocena.

Hodnoceni zapojeni pacientt

Systém hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO) neni

zaveden na zadném pracovisti. Jedna se zatim pouze o hodnoceni kvality Zivota, nebo

posouzeni zdravotniho stavu lékare na zakladé objektivnich kritérii.

2.9 Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni péce pacienty

Moznost hodnoceni péce v centru 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 4 (100 %) pracovistich. Vysledky
analyzy odpovédi pracovnici centra nedostavaiji.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

Monitorace kvality péce probiha pravidelné ve 4 centrech (100 %) v rémci povinného
procesu nastaveného Evropskou komisi

V 4 centrech (100 %) vedouci lékaF nebo jiny povéfeny pracovnik centra kontroluje
vystupy a poskytuje ¢lenlim tymu zpétnou vazbu (napf formulace zavért v lékarskych
zpravach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou kdispozici,
spravnost vykazovani ORPHAkédU, spravné vykazovani vykonU klinickych vysetreni
apod.) pravidelné — 50 %, nepravidelné 50 %.

3 centra (75 %) sleduje vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych pacientl za
pomoci stanovenych indikatord (napf. standardizované hodnoceni aktivity i
zavaznosti onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v podobé vnitfniho auditu nebo
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klinickych studii ¢i registrd, jejichz vysledky analyzuje a pouzivad kidentifikaci
nedostatkd a planuje jejich napraveni

2.9.3 Sebehodnoceni kvality péce ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

- FNKV | FNBmo Bulovka  FNUSv.Anny
Na Na Na
srovnatelné | Nasrovnatelné | srovnatelné | srovnatelné
Specializovana medicinska péce Grovni Grovni Grovni Grovni
Na
Moznosti a dostupnost Na nizsi Na srovnatelné Na nizsi srovnatelné
psychologické péce o vaSe pacienty arovni urovni arovni arovni
Na
Komplexni péce vEetné socialni, srovnatelné | Na srovnatelné Na nizsi Na nizsi
podptlirné a komunitni péce arovni arovni arovni arovni

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

- Kvalita péce by se nezlepSila, pokud by se pracovnici centra mohli vénovat pouze
pacientlim s VO - shoduje se 100 % pracovist.
- Mezihlavni pfekazky zlepSeni kvality péce patfi:
o Nedostatek personalu: atestovani lékafi, vSeobecné sestry,
o administrativni zatéz,
o schvalovani léCebného postupu zdravotni pojiStovnou.

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni

Monitorace kvality péce probiha pravidelné ve 4 centrech (100 %) v ramci povinného
procesu nastaveného Evropskou komisi.

Mezi hlavni prekazky zlepseni kvality péce patii nedostatek personalu: nejen lékar(, ale
i nelékarskych pracovnik( ve zdravotnictvi. Dale je to narlstajici administrativni zatéz, av
neposledni fadé schvalovani lé¢ebného postupu zdravotni pojiStovnou.
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2.10 Vzdélavani a vyzkum

2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializaénimi obory

Existujici systém vzdélavani ve specializacnich oborech pokryva problematiku VO
pouze ¢astecné:

dermatovenerologie chirurgie plasticka chirurgie

minimalné nebo vibec (<25
%)

z velké casti (>75 %) minimalné nebo vibec (<25 %)

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornik( v centrech

Pro ucast nawebinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (v€etné spoluucasti
na konzultacich v CPMS) poradanych ERN plati:

o Jezaveden systém informovanosti Skolenct o téchto akcich

e 2(50 %) pracovisté FNKV, FN Brno
o Ugast je doporuend nebo povinna, umoznénd i v pracovni dobé (sje
povazovana za soucast klinickych aktivit centra)

(75 %) pracovisté (FN Brno, Bulovka, FN U Sv. Anny)

o Jiné:
Pravidelnd osobni c¢ast pracovnikd centra na mezinarodnich odbornych
konferencich je 2,33 akce na pracovnika za rok (primér) v rozmezi 1-3
akce/pracovnik/rok.
Na financovani placenych vzdélavacich akci se podili:

o Grantové projekty

o Daryasponzorovani

o Prispévek poskytovatele

o Vlastnifinancovani u¢astnikem
Stanoveni chranéného casu ("protected time" = €ast pracovni doby uréena pro
samostudium ¢i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) neni zavedeno na zadném z
pracovist
Systematickeé praktické vzdélavani v Centru (napf. stinovani zkusengjsiho specialisty,
spolec¢na ambulance apod) je zavedeno na je zavedeno na 3 pracovistich (75 %).
Vzdélavani nelékarskych zdravotnickych pracovnikl ve specializované problematice
VO je zavedeno na 2 pracovistich (50 %) formou seminard (pfipadné kongresu).
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2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou vefejnost

- Vzdélavaci akce (seminare, workshopy) (pramérny pocet/rok nebo rozmezi na jedno
pracovisté): 2

- Aktivni Ucast ¢lenl centra na mezinarodnich a narodnich kongresech jako ,faculty
nebo v podobé prezentace odborného sdéleni — priimérny pocet jednotlivych typl

akci /rok/pracovisté

pramérny

pocet akci

rok/pracovisté* gyn ysa Bulovka FN Brno
Narodni kongres 4 5 1 10 1
Mezinarodni 5
kongres 2 1 3 2
Workshop 1,5 0 0 5 1
Webinar 1,5 0 0 2 4

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

- Grantové projekty narodni-0,5

- Grantové projekty mezinarodni- 0

- Investigatorem iniciované studie narodni - 0,25

- Investigatorem iniciované studie mezinarodni - 0,5
- Sponzorované klinické (lékové) studie (pocet) — 2

- Najednom pracovisti probiha vyzkum v oblasti VO v ramci doktorandského
studia — autoimunitni puchyrnaté choroby

2.10.5 Sebehodnoceni vzdélavacich a vyzkumnych aktivit
- Srovnani s jinymi evropskymi centry ERN jsou vzdélavaci a vyzkumné aktivity na
srovnatelné urovni podle 100 % pracovist
- Dostatec¢nost vzdélavani ¢lend tymu -2 (50 %) pracovisté (FN Brno a FNKV)
o Duvody nedostatecnosti
=  Pfemira klinickych povinnosti—2 (50 %) pracovisté (FN U Svaté Anny
a Bulovka)
= Nedostate¢nad personalni kapacita — 2 (50 %) pracovisté (FN U Svaté
Anny a Bulovka)
= Nedostate¢na motivace pracovnikll centra — 1 (25 %) pracovisté (FN
U Svaté Anny)
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= Nedostate¢né finanéni zajisténi — 2 (50 %) pracovisté (FN U Svaté
Anny a Bulovka)
- Dostate¢nost vyzkumnych aktivit - 3 (75 %) pracovisté (Bulovka, FN Brno a FNKV)
o Duvody nedostatecnosti které uvadi FN U Svaté Anny
= Pfemira klinickych povinnosti
= Nedostatecna personalni kapacita
= Nedostate¢na motivace pracovnikl centra

Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucéasti vysoce specializované
klinické péce

¢ Nedostatek ¢asu pracovni doby se vénovat pouze pacientam se VO

e Premira klinickych povinnosti

e Nadbytek administrativy

e NedostateCna personalni kapacita

e Nedostate¢na motivace pracovnikl centra

e Pouze malé financni ohodnoceni za zvySeni kvalifikace
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3. Popis soucCasného stavu socialni péce, identifikace potreb
a nedostatk

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

Pro skupiny vzacnych koznich onemocnéni jsou v CR nasledujici pacientské organizace:

1) Albinismus — Asociace Albina

2) Epidermolysis Bullosa —Debra CR

3) Ehlers-Danlostiv syndrom - Spolek Ehlers-Danlosiiv syndrom a syndrom
hypermobility

4) Kongenitalni melanocytovy névus— Kongenévus

5) Ichtydza - Spolek Ichtyéza

Dotaznik vyplnily tfi organizace — Asociace Albina, Debra a Spolek EDS. Ostatni dvé
organizace dotaznik nezaslaly.

U jednotlivych odpovédi je v zavorce uveden pocet respondent(, ktery takto odpovédél
(maximum jsou 3 respondenti).

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

Informace a poradenstvi

Informace o socialni podpofre ziskavaji pacienti z nasledujicich zdroj(:
- Web (3)
- Pacientska organizace (1)
- Sprava socialniho zabezpeceni (1)
- Utad prace (1)
- Lékar (1)
- MPSV (1)
- Ranapéce (1)

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je
- Centrum, kde se pacient l&ci (1)
- Pacientska organizace (1)
- MPSV (2)
- Specializované centrum v nemocnici (1)
- Rana péce (1)
- Sprava socialniho zabezpeceni (1)
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Dvé organizace uvedly, Ze neexistuje katalog socialnich sluzeb, pouze jedna uvedla, Ze
existuje.

Moznost individualniho poradenstvi
- Neni (1)
- Pacientska organizace (1)
- Poradny pro ob¢anska a lidska prava/socialni poradny (1)

Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili a jak by méla vypadat:

- Pediatr, prakticky lékaf, multidisciplinarni centrum pro dané vzacné onemocnéni,
asociace pro dané onemocnéni, rana péce, spc (1)

- Socialni pracovnik - terénni forma, ambulantni forma, online forma, telefonni
forma (1)

- Online (aby byly tyto sluzby dostupné lidem s rliznymi postizenimi, ktera napf.
ovliviuji mobilitu) a pobliz ordinaci lékarl a v poliklinikdch/nemocnicich (aby mohl
lékaf pacienta ihned po konzultaci nasmérovat — bohuzel, systémy zdravotni a
socidlni péée jsou v CR naprosto oddéleny a absolutné vibec spolu
nespolupracuji). Tuto praci by méli vykondvat socialni pracovnici (tfeba
v kombinaci s peer konzultanty). (1)

Piehled typt sluzeb/davek

Kdy maiji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
- P¥i ztraté praceschopnosti (3)
- PFizhorsujici se sebeobsluze (3)

Nejcastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:

Socialni poradenstvi (3)
Pobytoveé sluzby (1)
Rana péce (1)

Tyflocentrum (1)
NejCastéji Cerpané davky
Karta ZTP (3)
Pfispévek na péci (1)
Invalidni dd@chod (3)
- Nemocenska (1)

Ze socialnich davek, které jsou podporou pro pecujici uvedla organizace Spolek EDS, Ze
k této otdzce nema dostatek informaci, maji dojem, Ze pacienti z diivodu vzacnosti Ci
opomijenosti a neznalosti tohoto onemocnéni ¢asto tzv. "propadaji sitem" a pomoc jim
nebyva ani navrhovana &i jim byva zamitana.
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Pokryti potieb

)4

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

Pokryti potieb - Hodnoceni Albina Debra Spolek EDS
Jak jsou pokryty socialni potfeby ve vasi 5 1 3
oblasti

Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 4 1 2
Dostupnost a kvalita sluzeb pro 4 1 3
adolescenty

Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé v 4 1 4

produktivnim véku

Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory Nevime5 1 4
Dostupnost a kvalita sluzeb pro pecujici 4 1 5
Vnimate rozdily v regionalni dostupnosti? Ano Ne Ano
Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x Ano Ne Ano
venkov?

Jak dlouho préimérné trva schvaleni 3 meésice avice 2-3 mésice 4-5 mésicl

zadosti o soc. davku/sluzbu?

Zaznamenali jste u vasSi skupiny Casta Ano Ano Ano
odvolaniv Zadostech o socialni podporu?

Pomaha pacientim nékdo s podanim Ano Ano Ano
zadosti o soc. podporu?

Ohodnotte zkuSenost s navaznosti 5 1 5
zdravotnich a socidlnich sluzeb

Pacienti s albinismem udavaji, Ze v aktualni praxi témeér nikdo s albinismem na socialni
pfispévky nedosahne. Je vyhodnocovana pouze zrakova stranka a vzhledem k Sikovnosti
vétSiny déti jim neni pfiznan ani prvni stupen ZTP. Vyjimky jsou u déti s kombinovanym
postizeni napfiklad albinismus+PAS. Zminuji i dlouhé ¢ekaci lh(ty pfi Zzadani o ZTP. Neni
také uznavano kozni postizeni, které je velmi nakladné (UV ochranné obleceni a krémy) a
zaroven limituje vybér povolani. Velmi dobrou zkuSenost naopak mame s ranou péci a
SPC. Déti maji narok na asistenty ve vyuce i Sirokou $kalu zrakovy pomucek.
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U pacientl sEDS byva velkym negativem fakt, Ze pacientim pomoc nebyva
doporuc¢ovana a nékdy jim byva pomoc zamitana (takze je to, jako kdyby tyto sluzby
neexistovaly). PéCe pro pacienty vSech vékovych kategorii se zda nefunk&énivtom smyslu,
Ze mnohdy teoreticky existuje, ale pro pacienty je nékdy nemozné na jakoukoliv pomoc
dosahnout (Ci dosahnout na tak vysokou urovenn pomoci, kterou potiebuji). Také
upozoriuji, Zze je rozdil podivat se na existenci rlznych druhd pomoci a podpory vs.
podivat se na to, co se ve skutec¢nosti pacientlim (ne)dostava.

Nedostatky

Hodnoceni nedostatkd jednotlivych Albina Debra Spolek EDS
oblasti

Dostatek informaci

Prehlednost/snadnost orientace

Nabidka odpovida specifickym

Dostatek personalu

Finanéni dostupnost sluzeb

N[fwWwW NN
BN
afa|b~IN|P|w

Realna dostupnost a kapacita sluzeb

Nejvétsi nedostatky systému uvedeny konkrétné:
Ohodnoceni albinismu pouze jako zrakového postizeni a nedostatek informaci uvedly
jako hlavni problém Spolek Albina.

Spolek EDS uvadi jako nedostatek to, ze pacienti mnohdy nejsou se socialnimi sluzbami
obeznameni, na dané sluzby nedosahnou (tzn. pomoc jim byva zamitana) anebo jsou pro
né finan¢né nedostupné.

posudkovym lékafem.

Vzory
Spolek Albina nema a nevidi dobré vzory ani u nas ani v zahranidi.

Spolek EDS v Cechéch zadny vzor nema, ale inspiraci hledd v zahrani&i — hlavné v Belgii a
Francii.

PO Debra jako vzor v CR uvadi sebe a také klinické EB Centrum pfi FN. Ze zahrani¢ni
spoluprace zminuje spolupraci s DEBRA International, DEBRA Austria.
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Souhrn zasadnich poznatki za ERN SKIN
Z Setfeni u zastupcu pacientd skupiny ERN SKIN vyplynulo nékolik poznatkd hodnych
pozornosti.

Pacienti ziskavaji informace o socidlni podpofe pfedevsim na internetu, od lékafe nebo
od ostatnich pacientll. Velmi Zadana je sluzba rané péce. Informace nebyvaji snadno
dohledatelné a mnohdy nejsou kompletni nebo dostatecné.

U organizace, kterda ma k dispozici vlastniho socialniho pracovnika a psychologa (Debra),
maji pacienti k dispozici velky informacni servis ohledné socialnich davek i vlastniho
onemocnéni. Nemusi hledat informace jinde a pacientiim staci obratit se na pacientskou
organizaci, ktera je schopna pomoci v jakékoliv situaci. Problémem je pouze posuzovani
a schvalovani socidlnich davek.

V otazce poradenstvi je zminovan multidisciplinarni tym ve specializovaném centru nebo
moZnost poradenstvi vblizkosti lékafe. Casto je pozadovano online poradenstvi
s odkazem na sniZzenou mobilitu pacient(.

Opakované se také ukazuje, Ze je nizka informovanost posudkovych lékafl o jednotlivych
vzacnych diagnézach. Z divodu neinformovanosti/nevédomosti o potfebach pacient(
vzacnych diagnoz tito propadavaji sitem socialni pomoci nebo je schvalena pomoc
nedostatecna.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Popis optimalniho stavu komplexni péce ERN SKIN se zamérenim na vzacné
syndromy

Onemocnéni ze skupiny ERN SKIN jsou velmi heterogenni co do pficin, tak také prabéhu,
trvani i véku vzniku obtizi.

Velka ¢ast onemocnéni ze skupin EB, ED, IPPK, DNA, MCTD a MOSAIC jsou vrozena a
geneticky podminéna. Projevuji se jiz pfi narozeni nebo béhem prvnich let Zivota. Za
témito onemocnénimi stoji ¢asto gonadalni mutace v genech, které kéduji rlizné proteiny
k(iZe. Jina situace je u onemocnéni ze skupiny MOSAIC. U téchto pacientll zpUsobuiji
onemocnéni somatické mutace, které lze zachytit v postizené tkani. Cim dfive dojde
béhem vyvoje ke vniku somatické mutace, tim zavaznéjsi jsou pak klinické projevy
onemocnéni na k0zi a soucCasti onemocnéni byva variabilni postiZzeni vnitfnich
organovych systému.

Pro vétSinu VO z téchto skupin je typicka heterogenicita pfiznakl v réamci jedné
diagnostické jednotky. Pfesné stanoveni diagndzy proto vyZaduje hlubokou erudovanost
lékafe s dlouhodobou zkuSenostis danymi VO. Nezbytna je také spoluprace se zkuSenym
histopatologem, molekularnim genetikem, klinickym genetikem a moznost vySetfeni krve
¢i tkané na pfitomnost gonadalnich nebo somatickych mutaci.

Onemocnéni jsou v souc¢asné dobé v podstaté nevylécitelna. VétSina onemocnéni je
celozivotnich a Casto negativné ovliviuji kvalitu Zivota pacientl, a to v zavislosti
jednotlivych podtypech onemocnéni, rozsahu a na pfidruzeném organovém postizeni.
Néktera onemocnénijako napf. EB a ichtyézy vyZzaduji celozivotni lokalni oSetfovani klize
a u nékterych diagnéz je mozné projevy zmirnit také pomoci medikamentdézni terapie jako
napf. Retinoidy u ichtydz, biologika u ichtyéz a EB. U jinych onemocnéni je stézejni
dispenzarizace pro riziko vzniku sekundarnich komplikaci jako napf. zhoubnych nador(
kliZze (melanom u giant kongenialnich név(,, spinoceluldrni karcinom v nehojicich se
ranach u pacientd s EB, rizné typy nadord u xeroderma pigmetnosum, atd.).

Kvalitni péce o pacienty vyzaduje blizkou spolupraci lékara rlznych specializaci se
zkuSenosti s témito VO. Do tymu klinickych odbornik(l patii kromé dermatologa také
neurolog, ocCni lékaF, genetik, onkolog, rehabilitacni lékaf, hematolog, kardiolog,
revmatolog, plasticky chirurg. PéCe o tyto pacienty vyZzaduje spoustu Casu a klade velké
naroky na personal. Pro kvalitni péci je nenahraditelna klinicka zkusenost s rliznorodosti
jednotlivych onemocnéni, coz podtrhuje vyznam centralizace pacientll a hluboké
zaméreni klinického pracovisté na problematiku VO.

Pro diagnostiku vrozenych VO nebo VO v détském véku je kliCova existence
nadstavbového oboru détské dermatologie, ktera je v Sirokém rozsahu zamérena na
genodermatdzy a dalSich VO klze. V soucasné dobé jsou lékafi s touto specializaci
pfevazné pfi fakultnich ¢i krajskych nemocnicich s vyjimkou lJihlavy, Zlina, Ostravy,
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Karlovych Var(... Détské kozni oddéleni PEK FN Brno se historicky jiz desitky let vénuje
problematické vzacnych koZznich onemocnéni a genodermatéz a funguje jako
superspecializované centrum na vzacna kozni onemocnéni pro celou Ceskou republiku.
Mz CR udélilo pracovisti statut Vysoce specializovaného centra pro pacienty s VO. Toto
centrum nabizi mimo klinické péce také navaznost na Siroky tym dalSich specialistu
véetné molekularnich genetik(l, coz umoZnuje vySetfit Sirokou paletu genll asociovanych
s koznimi vzacnymi onemocnénimi nejen z krve, ale i z postizené tkané.

Dalsi skupiny VO jako ALLOCATE, toxi-TEN, AIBD cCastéji byvaji Castéji diagnostikovany
u starSich pacientd.

Onemocnéni ze skupiny ERN SKIN Hidradenitis Suppurativa vétSinou zacinaji
v puberté a postupné se diky nespravné diagnostice a lé¢bé rozvijeji a zhorSuji
v dospélosti. HS se svymi syndromy vznika obvykle u disponovanych jedincl
spoluplisobenim vlivu zevnich faktord jako je koufeni, obezita a dalSi. Primarné se
onemocnénivyskytuje v mistech pfitomnosti apokrinnich Zlaz, ale m{zZe byt doprovazeno
i dalSimi chorobami jako je napf. Morbus Crohn.

Spektrum zavaznosti je Siroké od relativné malo zavazného postizeni jedné kozni lokality
az po rozsahlé zmény v intertriginézni lokalizaci.

Onemocnéni primarné nezkracuji zZivot, ale vyrazné zhorSuji jeho kvalitu pfedevSim
vyskytem doprovodnych jevl jako je bolest, zapachajici sekrece z pistéli, sinusovych
traktl apod. S ohledem na Ulevové manévry mlze i omezovat hybnost koncetin.

Skriningové programy na tato onemocnéni nejsou k dispozici. Onemocnéni Casto
v casnych stadiich unika spravné diagnostice. Pfitom by v ¢asné fazi mohlo byt pomérné
snadno léc¢eno. Prfi adekvatné vedené terapii dochazi ve vysokém procentu pfipad(
k vylé¢eni bez naroc¢nych naslednych farmakologickych a chirurgickych zasaha.

Autoimunitni bulézni onemocnéni (AIBD - Autolmmune Bullous Diseases)

Autoimunitni bulézni onemocnénijsou stavy charakterizované pfitomnosti koznich lézive
formé puchyil nebo bul. U nékterych diagndz byvaji postizeny i sliznice (dutina ustni, oci,
gastrointestinalni trakt, genital, plice). Tvorba téchto puchyfl je zplsobena destrukci
bunéénych nebo extracelularnich adheznich molekul protildtkami pUsobicimi proti
adheren¢nim proteinm v klzi nebo specifické strukture klze.

Tato onemocnéni se dale déli podle umisténi puchyfe na intraepidermalni (onemocnéni
skupiny pemfigu) nebo subepidermalni (onemocnéni skupiny pemfigoidu, linearni IgA
dermatdza, epidermolysis bullosa acquisita, dermatitis herpetiformis Duhring).
Stanoveni precizni diagndzy je nesmirné dilezité.
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Onemocnéni vznikaji na zakladé genetické predispozice a spoustécich faktorl zevniho
prostredi (Léky, infekce, fyzikalni faktory, hormonalni poruchy, dieta, stres).

AIBD jsou rliznorodd onemocnéni, néktera se manifestuji v détstvi, néktera jsou typicka
pro dospély vék. Rovnéz klinicky pribéh je rliznorody a nedéa se predvidat. Obvykle je
prabéh chronicky, stfidaji se obdobi remise s akutnimi exacerbacemi. Zejména
u pemfigus vulgaris mlze dochazet pfi trvajicich klinickych obtiZich k alteraci celkového
stavu, objevuji se sekundarni infekce, komplikacemi jsou sepse, pneumonie a letalni
kachexie. Pfi akutnim pribéhu muize byt onemocnéni fatalni béhem 1-3 mésicl.
Nezanedbatelné jsou nezaddouci Uucinky dlouhodobé imunosupresivni terapie u téchto
pacientl. Nezbytna je spoluprace se specialisty jinych medicinskych obor(.

Diagnosticky proces zahrnuje klinické vysSetieni, odbér kize k histopatologickému
vySetieni s provedenim pfimé imunofluorescence a odbér krevniho séra k vySetfeni
protilatek nepfimou imunofluorescenci. Jde o specializované metody nezbytné ke
stanoveni spravné diagndzy.

Screeningovy program pro AIBD neexistuje. Nezbytna je v€asna diagnostika onemocnéni,
nebot se mlZe jednat o akutni stavy a véasna terapie a podplrna péce mlze byt Zivot
zachranujici. Podezieni na onemocnéni z této skupiny by mél vyslovit lékaF primarni péce
¢i jakykoli jiny oSettujici lékafr. Pro zlepSeni povédomi nespecialistll o projevech VO je
tfeba zajistit systematické zafazeni této problematiky do pregradualnich
i postgradualnich vzdélavacich sylabl a podporovat dalsi zplsoby vzdélavani lékart
primarni péce i nespecializovanych zdravotnickych zafizeni.

Zavazné kozni reakce na léky (Severe cutaneous drug reactions (ToxiTEN))

Onemocnéni ze skupiny ToxiTEN zahrnuji tyto diagndézy: toxicka epidermalni nekrolyza
(Lyellv syndrom), Stevens-Johnsonlv syndrom, akutni exantematézni pustuléza (AGEP)
a DRESS syndrom. Jedna se o akutni, Zivot ohroZujici onemocnéni postihujici klzi a
sliznice. V nejzavaznéjsich pripadech dochazi k destrukci a odlu¢ovani vrchnich vrstev
k@ize a sliznic postihujicich vice nez 30 % povrchu téla. Tyto syndromy jsou obvykle
vyvolany hypersenzitivni reakci na léky, vyjimecné infekcemi nebo transplantaci kostni
drené. Ve 25 az 30 % pripadU je pfic¢ina nejasna. Onemocnéni se mohou vyskytovat ve
vSech vékovych skupinach, starsi osoby vykazuji vyssi riziko kvlli ¢etnéjsi medikaci,
Castéji se tato onemocnéni vyskytuji u imunosuprimovanych a HIV pozitivnich pacientd.

Kozni a slizni¢ni ptiznaky byvaji doprovazeny celkovymi pfiznaky, vyviji se rliznorodé
visceralni postizeni. Hypovolemie a septikemie zvySuje riziko vyvoje Soku a
multiorgdnového selhani. Pribéh byva individualné rozdilny. Neexistuje laboratorni test
stanovujici diagnézu. PFi zivot ohroZujicich stavech je nutnd monitorace na jednotce
intenzivni péce. Terapii je nutno individualné prizplsobit zadvaznosti a rozsahu postizZeni.
U zavaznych pfipadl je nutnaintenzivni pécCe ve specializovanych centrech. Cilem terapie
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je i prevence zavaznych nasledkd (napf. striktury slizniénich membran, symblefaron
apod.). Nutny je interdisciplinarni pfistup (spoluprace s oftalmology, urology,
gastroenterology, pneumology apod.).

Mortalita zavisi na rozsahu postizeni klze, sliznic a vnitfnich organl, pohybuje se
v rozmezi 5-30%. P¥i postizeni sliznic v akutnim stadiu mUze dojit k dlouhotrvajicim
nasledkiim a komplikacim, které vyrazné negativné ovliviuji kvalitu Zivota pacientd.

Screeningovy program neexistuje, nicméné u nékterych lékd jiz byla identifikovana
asociace se specifickymi HLA haplotypy.

Nezbytna je v€asna diagnostika onemocnéni, nebot se jedna o akutni stavy a v€asna
terapie a podplrna péce mulze byt Zivot zachranujici. V¢asna diagnostika zavisi na
vysloveni klinického podezieni na zékladeé klinickych projevli onemocnéni, histologického
vySetfeni a anamnézy. Toto podezreni by mél vyslovit lékaF primarni péce Ci jakykoli jiny
oSetfujici lékar. Pro zlepSeni povédomi nespecialistll o projevech a zavaznosti téchto VO
je tfeba zajistit systematické zarazeni této problematiky do pregradualnich
i postgradudlnich vzdélavacich sylabl a podporovat dalsi zplsoby vzdélavani lékard
primarni péce i nespecializovanych zdravotnickych zafizeni.

V soucasném systému péce neni centralizace pacientl nikde zakotvena a funguje pouze
¢astecné na zékladé vztah( mezi jednotlivymi pracovisti. Status center neni definovan,
personalni a vécné vybaveni neni uréeno. Poget pacient( a jejich rozloZeni v CR nejsou
presné znamy, pocet pacientl na jednoho lékafe se specializovanou zpUsobilosti je
vysoky a udrzeni zakladni kvality péce vyzaduje jejich pfesCasové nasazeni. Koordinaci
péce veétSinou zajiStuji zdravotniCti pracovnici, Casto samotni lékafi, pracovisté
postradaji administrativni pracovniky a datamanazery. Pfechodova péce neni definovana
a pristup k socialnim sluzbam je rliznorody.

Pfetizenost center klinickou problematikou nenechavéd dostate¢ny prostor pro
systematické vzdélavani mladé generace odbornikd ani pro adekvatni
védeckovyzkumnou c¢innost, jejiz provozovani je podminkou pro udrzeni vysokého
standartu péce. S tim souvisi i absence parametrl kvality péce zamérené na
problematiku VO.
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Navrh modelu péce pro skupiny onemocneéni vyzadujici podobny charakter péce
4.1. Autoimunitni buldézni onemocnéni (AIBD - Autolmmune Bullous Diseases)

4.1.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na VO tohoto typu by mél dalsi vySetfovaci postup koordinovat
lékaF s odbornou zpusobilosti v oboru dermatovenerologie. Nutné je véasna spravna
diagnostika a urCeni zavazZnosti stavu pacienta. Tato ,koordinace“ muzZe zpocatku
probihat v podobé vzdalené konzultace mezi dermatovenerologem a oSetfujicim lékafem
v ambulantni ¢i lGzkové péci. Diferencialni diagnostika je znacné Siroka - zahrnuje léky
indukované dermatodzy, parainfekéni exantémy, alergické a iritacni kontaktni dermatitidy,
lupus erythematosus, impetigo, ekzémova onemocnéni, urtikarie. K potvrzeni diagnézy je
nutné provést vysetieni pfimou imunofluorescenci z biopsie perilesionalni kize a
vySetieni séra pacienta nepfimou imunofluorescenci. Jedna se o specializovana vySetreni
a vysledky by mél hodnotit zkuseny dermatovenerolog.

4.1.2 Centralizace péce

V pfipadé podezieni na VO ze skupiny AIBD by mél byt pacient pfedan do péce
specializovaného Ci vysoce specializovaného pracoviste.

Za ,,zavazné“ jsou povazovany vSechny diagndzy ze skupiny AIBD, které maiji rozsahlé
kozni nebo dokonce i slizni¢ni postizeni.

VSechna VO ze skupiny AIBD by méla byt konzultovana a pfedana do péce centra vysoce
specializované péce, v pfipadné primarni diagnostiky ve specializovaném pracovisti by
bylo mozné pfevedeni pacienta do systému sdilené péce mezi specializovanym a vysoce
specializovanym pracovistém.

Po odeznéni akutni faze onemocnéni u pacientl bez komplikaci mohou tito pacienti
zUstat v samostatné péci specializovaného centra.

4.1.3 Typy center

V soucasné dobé spada skupina onemocnéni AIBD pod existujici Centrum vysoce
specializované péce pro vzacna a nediagnostikovana kozni onemocnéni (CVSP)
spadajici do Narodni sité center vysoce specializované péce o pacienty se vzachym
onemocnénim (National Reference Network, NRN).

sCentrum specializované péce“ pro tuto skupinu onemocnéni zatim neni definovano.

Tato centra by méla mit navaznost v ramci mezioborové spoluprace s dalSimi specialisty
raznych medicinskych obor(.

Tato pracovisté by méla byt doplnéna siti ambulantnich a klinickych dermatologt, ktefi
budou vyskoleni pro danou subspecializaci.
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»,Sdilena péce* zahrnuje spole¢nou péci o pacienta dvéma Ci vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP). Tento
systém péce neni u AIBD stanoven.

4.1.4 Dalsi potfebné upravy:

Organizace péce

— Stanoveni narodni referenéni sit& v rozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péci:

o Udaje definujici optimalni podet specialistll na podet obyvatel nejsou k
dispozici.
o ,Centrum specializované péce” pro tuto skupinu onemocnéni neni stanoveno

— Optimalizace uhrady ambulantni a liZzkové péce o pacienty s VO na zakladé realné
vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni péci a nakladnymi
hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak zajiSténa podpora
jejich rozvoje ze strany poskytovatele

— Stanoveni CSP a definice kompetenci CSP a CVSP v diagnostice

o vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroven CVSP - napf.
interpretace histologickych nalezi a specializovanych imunologickych
vySetfeni apod.

— Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii

o Vymezeni preskripce ,,centrovych® LP dle skupin onemocnéni
o ZjednodusSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v CVSP,
zjednoduseni administrativy spojené s zadostmi na par 16

— Definice a formalni ustanoveni ,,sdilené péce*

— Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité dospélych
pracovist a zajiSténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani v zahajené lécbe

— LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce

— Definice parametrt VO (,,dataset VO*) pro registraci VO v narodnim registru i
dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP a CVSP
zadavat data do narodniho registru.

— Definice specifickych parametri pro sledovani kvality pécée v centrech, jejich
implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a jejich vyuziti pro
planovani rozvoje specializované a vysoce specializované péce v této oblasti.
Koordinace s evropskym systémem monitorace a evaluace center ERN.
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Pracovni podminky center, personalni zajisténi

— Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkd do organizacni struktury
poskytovatele

— Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce v
centrech jako podminek pro status CSP a CVSP v navaznosti na pocty sledovanych
pacientt

— Stanoveni role koordinatora péce v centrech a v komunité, vy¢lenéni prostiedkl pro
tuto funkci

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- Zabezpeceni chranéného ¢&asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

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

4.2 ALLOCATE

4.2.1 Centralizace péce

Jakmile se diagnéza VO stane pravdépodobnou nebo v pfipadé zavazného stavu by mél
byt pacient pfredan do péce specializovaného ¢i vysoce specializovaného pracoviste.

Onemocnéni by méla byt konzultovana a nasledné predana do pécCe centra vysoce
specializované péce, v pfipadné primarni diagnostiky ve specializovaném pracovisti je
mozné prevedeni pacienta do systému sdilené péce mezi specializovanym a vysoce
specializovanym pracovistém.

4.2.2 Typy center

,Centrum specializované péée by mélo byt v CR pro tento typ onemocnéni v poé&tu
alespon 3. Tato pracovisté by meéla byt doplnéna siti ambulantnich a klinickych
dermatologl které budou vyskoleni pro danou subspecializaci a budou mit ndvaznost v
ramci mezioborové spoluprace v oblasti chirurgie, plat. Chirurgie, gastroenterologie,
rehabilitace a dalSich.
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4.3 DNA : koZzni onemocnéni spojena s poruckou reparace DNA a fotosenzitivitou
(Bloom syndrome, Cockayne syndrome, Trichothiodystrophy, Werner syndrome,
Xeroderma pigmentosum)

4.3.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika, Centralizace péce

V pfipadé vyskytu détského pacienta s recidivujicimi projevy fotosenzitivni dermatdzy &i
pred¢asného starnuti klize odesle oSetfujici lékaf (dermatolog, pediatr) pacienta na
vySetieni do Centra specializované péce v détské dermatologii (CSP) definice viz nize),
tzn. k détskému dermatologovi.

Je-li vysloveno podezieni na vyskyt VO u tohoto pacienta, obzvlasté jsou-li u déti
s fotosenzitivni dermatézou pfitomny dyspigmentace v misté vystaveni klze slunci,
nadory klze, kozni projevy pfedc¢asného starnuti kiize, nebo jsou-li u pacienta pfitomny
pfidruzené zdravotni potize jako extrakutanni nadory, neurologické postizeni (napf. PMR,
demence,...), oCni posizeni, stigmatizace, atd., détsky dermatolog CSP konzultuje
pacienta se specialistou na VO klize v Centru vysoce specializované péce pro vzacna
kozni oddéleni, tzn. kontaktuje lékafe z Détského kozniho oddéleni FN Brno a domluvi se
na predani pacienta do péce.

»~Centrum specializované péce v détské dermatologii (CSP)“ je pracoviste, ve kterém je
specializovana péce zajisténa alespon jednim détskym dermatologem.

».Centrum vysoce specializované péce v détské dermatologii (CVSP)“ splfiuje definované
charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP a (evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN
¢i narodni akreditaci CVSP MZCR).

CSP a CVSP tvofi tzv. narodni referencni sit pracovist détské dermatologie (national

reference network, NRN).

»,3dilena péce“ zahrnuje spole¢nou péci o pacienta dvéma i vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP).

4.3.2 DalSi potfebné upravy
Organizace péce

Stanoveni narodni referenéni sit& v rozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péc&iv détské dermatologii.

Udaje definujici optimalni po&et specialist na po&et obyvatel nejsou k dispozici. V CRje
vsoucasné dobé 39 détskych dermatolog(, ale jen cca 10 z nich se zabyva problematikou
détské dermatologie na plny uvazek.

Fakultni Ci krajské nemocnice, kde v souCasné dobé neni pfitomen atestovany détsky
dermatolog : Karlovy Vary, Jihlava, Ostrava, Zlin.
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e Optimalizace Uhrady ambulantni a lGZzkové péce o pacienty s VO na
zakladé realné vynalozeného usili spojeného s komplexni ambulantni péci
a nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a
byla tak zajiSténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele.

e Definice kompetenci CPS a CVSP v diagnostice
Vymezeni nékterych specializovanych vySetifeni na uroven CVSP - napf
histopatologickad vysSetfeni pfi podezieni na VO klze, DNA molekularni
vySetieni a interpretace genetické analyzy, specializovanych zobrazeni,
specializovana imunologicka vySetfeni apod.

e Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
Vymezeni preskripce ,centrovych® LP dle skupin onemocnéni - CSP
pouze LP v ramci schvalenych a hrazenych indikaci.

ZjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP
v CVSP, zjednoduSeni administrativy spojené s zadostmi na par 16.

e Definice aformalni ustanoveni ,sdilené péce“

e Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité
dospélych pracovist a zajiSténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani
v zahajené lécbé

e LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce

e Definice parametra VO (,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru
i dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP
a CVSP zadavat data do narodniho registru.

e Definice specifickych parametr( pro sledovani kvality péce v centrech,
jejich implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a
jejich vyuziti pro planovani rozvoje specializované a vysoce specializované
péce v této oblasti. Koordinace s evropskym systémem monitorace a
evaluace center ERN.

Pracovni podminky center, personalni zajisténi
Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkd do organizacni struktury
poskytovatele.

Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpecCeni péce v
centrech jako podminek pro status CSP a CVSP (v koordinaci s akreditaci pro vzdélavani
v oboru détska dermatologie) v ndvaznosti na pocty sledovanych pacientu.

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné cinnosti
Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
veédeckovyzkumné aktivity.

Podpora Ucasti pracovnik(l center na vzdélavacich aktivitAch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra.
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4.4 EB - Epidermolysis bullosa congenita (EB) a syndromy fragility kize,
Darrierova choroba, onemocnéni Hailey-Hailey (EB simplex, juntional,
dystrophic, Kindler syndrome, Peeling skin syndrome, Darrier disease, Hailey-
Hailey disease)

4.4.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika, Centralizace péce

V pfipadé vyskytu novorozence s aplazii kliZze, fragilitou kize ¢i bulosnim onemocnénim,
tzn. pfi podezfeni na vyskyt EB kontaktuje oSetfujici neonatolog, pediatr dermatologa EB
Centra FN Brno. Nasledné je tento novorozenec prelozen do Détské nemocnice FN Brno
na novorozeneckou JIP Pediatrické kliniky, a to i s rodinnym pfisluSnikem, vétSinou
matkou.

Nékteré typy onemocnéni se projevi u déti az po propusténi z porodnice, v kojeneckém i
pozdéjSim veéku. Je-li podezieni na EB u starSich déti nebo dospélych, kontaktuje
o$etfujici dermatolog nebo rodina pacienta dermatologa EB Centra CR a domluvi se na
vstupnim vySetfeni a pfedani do péce.

4.4.2 Centralizace péce

EB centrum CR je od roku 2012 jmenovano Centrem vysoce specializované péée pro

pacienty s EB pro celou CR. Vzhledem k poétu pacient( je jedno centrum na Ceskou
republiku z naSeho pohledu dostate¢né. EB centrum zalozila v roce 2004 prim. MUDr.
Hana Buckova, Ph.D., ktera je v souc¢asné dobé stale jeho koordinatorkou. EB centrum je
soucasti FN Brno a pecCuje o détské i dospélé pacienty s EB. V souc¢asné dobé zahrnuje
28 specialistll napfi¢ |ékarskymi obory a dalsi nelékafské pracovniky vcéetné
molekularnich genetik.

Jiz po béhem hospitalizace na novorozeneckeé JIP probiha mimo potfebnou zdravotni pédi
0 nemocného novorozence také diagnostika onemocnéni (specializovana
dermatohistopatologicka vysetfeni a DNA molekularni analyza u pacienta arodicl). Dale
je béhem hospitalizace doprovod pacienta zacvicen dermatologem a dermatologickou
sestrou EB tymu v oSetfovaci technice. RodiCe pacienta se sezhnamuji se specialisty EB
tymu a navazuji kontakt s pacientskou organizaci Debra CR.

U starSich déti a dospélych probiha diagnostika onemocnéni i zacvi¢eni v oSetfovaci
technice na ambulantnich kontrolach. Ambulantné je také navazan kontakt mezirodinou
pacienta a pacientskou organizaci Debra CR.

EB Centrum Uzce spolupracuje s pacientskou organizaci DEBRA CR, kterd sidli v Détské
nemocnici FN Brno.
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4.4.3 Dalsi potfebné Upravy

o Definice kompetenci CVSP (EB Centra) v diagnostice
vymezeni nékterych specializovanych vySetieni na uroven CVSP - napf.
histopatologicka vySetfeni pfi podezieni na EB, DNA molekularni vySetfeni a
interpretace genetické analyzy.
e Definice kompetenci CVSP - EB Centra v terapii
ZjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v CVSP,
zjednoduseni administrativy spojené s Zzadostmi na par 16.
e Optimalizace Uhrady ambulantni a lGZzkové péce o pacienty s VO na
zakladé realné vynalozeného usili spojeného s komplexni ambulantni péci
a nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a
byla tak zajiSténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele.
e Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti
Zabezpeceni chranéného Casu zdravotnickych pracovnikll pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity.
Podpora ucasti pracovnikll center na vzdélavacich aktivitAch minimalné
poskytnutim zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim
potfebam centra.

4.5 IPPK

4.5.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na VO tohoto typu by mél dalsi vySetfovaci postup koordinovat
lékaF s odbornou zpUsobilosti v oboru détska dermatologie (dale détsky dermatolog).

Tato ,,koordinace“ mlze zpocatku probihat v podobé vzdalené konzultace mezi détskym
dermatologem a neonatologem, nasledné je novorozenec pfevezen do Centra pro
kongenitalni ichtyézy Détské nemocnice FN Brno, konkrétné na odd. 56 JIP Pediatrické
kliniky FN Brno. Nasledny pfevoz pak zajiStuje domluva mezi neonatology a prevozova
sluzba FN Brno, eventualné novorozeneckého oddéleni, odkud je novorozenec
transferovan.

Naslednda péce o novorozence s podezienim na kongenitalni ichtyézu je pak
mezioborovou spolupraci mezi neonatologem, détskym dermatologem, klinickym
genetikem, molekularnim biologem a dalSimi specializacemi, jako jsou oftalmolog,
otorinolaryngolog eventudalné i plasticky chirurg.

Velmi dulezity je zacvik rodicl oSetfujicim personalem do oSetfovacich technik jiz na
novorozeneckém oddéleni.
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Videalnim pfipadé je do terminu dimise stanoven molekularnim biologem typ patogenni
varianty a tim i typu kongenitalnich ichtydzy.

Nasledna péce po propusténi je v pécCi détského dermatologa, ktery péci koordinuje.

Pokud se jednajiz o starSi dité, nejedna se jiz o novorozence, po komunikaci s oSetfujicim
dermatologem je pacient objednan do ambulance Centra pro kongenitalni ichtyézy
Détské nemocnice FN Brno. Naslednd péce a vySetieni jsou pak opét koordinovana
détskym dermatologem. Po vysSetreni klinickym genetikem je pak stanovena patogenni
varianta DNA molekularni analyzou a tim tedy i typ kongenitalni ichtyézy.

4.5.2 Centralizace péce

Jakmile se diagndza VO stane pravdépodobnou nebo v pfipadé zavazného stavu by mél
byt pacient pfedan do péce specializovaného ¢i vysoce specializovaného pracovisté.

Za ,,zavazna*“ jsou povazovany vSechny typy kongenitalnich ichtyéz.

VSechna tato onemocnéni by méla byt konzultovdna a nasledné predana do péce centra
vysoce specializované péce, pfipadné primarni diagnostiky ve specializovaném
pracovisti je moZzné pfevedeni pacienta do systému sdilené péce mezi specializovanym
a vysoce specializovanym pracovistém.

Cast&jsi détskd dermatologickd onemocnéni jako jsou v tomto pfipadé méné zavazné
palmoplantarni keratodermie mohou zlstat v samostatné péci specializovaného centra.

»Centrum specializované péce v détské dermatologii (CSP)“ je pracoviste, ve kterém je
specializovana péce zajisténa alespon jednim détskym dermatologem. Toto pracovisté
muze, ale nemusi byt sou¢asné centrem se zvlastni smlouvou (centra biologické léCby).

»Centrum vysoce specializované péce v détské dermatologii (CVSP)“ splfiuje definované
charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP a (evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN
&i narodni akreditaci CVSP MZCR). Je sougasné centrem biologické lé¢by .

»3dilena péce“ zahrnuje spolec¢nou péci o pacienta dvéma Ci vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP).
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4.6 ED - Ektodermalni dysplazie v€etné Incontinentia Pigmenti a dalSich
onemocnéni asociovanych s mutacemiv genu pro transkripcni faktor p63
(ADULT syndrome, AEC syndrome, EEC, Clouston syndrome, Hypohidroticka ED,
Incontinentia pigmenti, Paillon-Lefevre syndrome, Rapp-Hodgkin syndrome)

4.6.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika, Centralizace péce

VO z této skupiny onemocnéni jsou typicka kombinaci kozniho a dalSiho organového
postiZeni jiz od narozeni ¢i ¢asného détského véku. Z koZnich pfiznakd jde o puchyfe a
nasledné verukosni léze v Blaschkeho liniich s postupnym pfechodem do virovitych
dyspigmentaci u IP, dale o kombinaci postiZeni nehtd, vlasl (alopecie, suché, fidké) a
pfiznaky hypohidrézy ¢i anhydrézy u ED, palmoplantarni keratodermie. (Papillon Lefevre
sy). Jsou-li pfitomny vySe popsané potize, odeSle oSetfujici lékaf (dermatolog, pediatr)
pacienta na vysSetfeni do "Centra specializované péce v détské dermatologii (CSP)
definice viz nize) ", tzn. k détskému dermatologovi.

Je-li vysloveno podezieni na VO u tohoto pacienta, coz podporuje vyskyt pfidruzenych
extrakutannich pfiznak( jako abnormalni vyvoj dentice, o¢ni postiZzeni, stigmatizace
s typickou facies, neurologické potize, rozStép rtu/patra, vyvojové malformace
rukou/nohou/syndaktylie/ectrodactylie, ostrukce lakrymalniho duktu a/nebo
ankylobleferon, konzultuje détsky dermatolog CSP pacienta se specialistou na VO klze
v Centru superspecializované péce pro vzacna kozni oddéleni, tzn. Kontaktuje lékare
z Détského kozniho oddéleni FN Brno a domluvi se na predani pacienta do péce.

.Centrum specializované péce v détské dermatologii (CSP)“ je pracovisté, ve kterém je

specializovana péce zajiSténa alespon jednim détskym dermatologem.

».Centrum vysoce specializované péce v détské dermatologii (CVSP)“ splfiuje definované

charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP (evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN &i
narodni akreditaci CVSP MZCR).

CSP a CVSP tvofi tzv. narodni referenCni sit pracovist détské dermatologie (national

reference network, NRN).

»Sdilena péce“ zahrnuje spolec¢nou péci o pacienta dvéma ¢i vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP).
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4.6.2 Dalsi potfebné Upravy
Organizace péce

Stanoveni narodni referenéni sité¢ v rozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péciv détské dermatologii:

Udaje definujici optimalni po&et specialist na po&et obyvatel nejsou k dispozici. V CRje
vsoucasné dobé 30 détskych dermatolog(, ale jen cca 10 z nich se zabyva problematikou
détské dermatologie na plny uvazek.

Fakultni Ci krajské nemocnice, kde v souCasné dobé neni pfitomen atestovany détsky
dermatolog: Karlovy Vary, Jihlava, Ostrava, Zlin.

e Optimalizace Uhrady ambulantni a liZzkové péce o pacienty s VO na
zakladeé realné vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni péci
a nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovis§té mohla generovat zisk a
byla tak zajiSténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele.

e Definice kompetenci CPS a CVSP v diagnostice
Vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroven CVSP - napf.
histopatologicka vysSetieni pfi podezieni na VO klGze, DNA molekularni
vySetfeni a interpretace genetické analyzy, specializovanych zobrazeni,
specializovana imunologicka vySetieni apod.

o Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
Vymezeni preskripce ,,centrovych® LP dle skupin onemocnéni - CSP
pouze LP v ramci schvalenych a hrazenych indikaci.

ZjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v
CVSP, zjednodusSeni administrativy spojené s zadostmi na par 16.

o Definice aformalni ustanoveni ,sdilené péce“

e Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité
dospélych pracovist a zajisténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani
v zahdjené lécbhé

e LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce

e Definice parametra VO (,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru
i dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP
a CVSP zadavat data do narodniho registru.

e Definice specifickych parametrl pro sledovani kvality péce v centrech,
jejich implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a
jejich vyuziti pro planovani rozvoje specializované a vysoce specializované
péce v této oblasti. Koordinace s evropskym systémem monitorace a
evaluace center ERN.
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Pracovni podminky center, personalni zajisténi
Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkld do organizacni struktury
poskytovatele.

Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpedeni péce v
centrech jako podminek pro status CSP a CVSP (v koordinaci s akreditaci pro vzdélavani
v oboru détska dermatologie) v ndvaznosti na pocty sledovanych pacientu.

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné cinnosti
Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity.

Podpora Ucasti pracovnik(l center na vzdélavacich aktivitdich minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra.

4.7 Mendelian connective tissue disorder (Buschke-Ollendorff syndrome, Cutis
laxa, Pediatric Marphan sy, Ehlers-Danlos sy, Pseudoxanthoma elasticum)

4.7.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika, Centralizace péce

VO z této skupiny onemocnéni jsou typickda kombinaci kozniho a dalsiho organového
postizenijiz od narozeni ¢i v Casném détském veku.

Z koznich pfiznak( jde progresivné vznikajici subkutanni noduly ¢i kozni papule s
definovanou dermatopatologickou charakteristikou, klze typu ,peau d orange®,
sametova hyperflexibilni klize, snadna tvorba jizev, fragilita klize, opakované krvaceni do
klze (po vylouceni jinych pfi¢in), vyrazna viditelnost koZnich cév (ztenceni klze),
arachnodaktylie. Jsou-li pfitomny vySe popsané potize, odeSle oSetfujici lékar
(dermatolog, pediatr) pacienta na vySetfeni do "Centra specializované péce v détské
dermatologii (CSP) definice viz nize) " , tzn. K détskému dermatologovi.

Pozdefeni na VO podporuje vyskyt pfidruzenych extrakutannich pfiznak(: ortopedické
(zmény na skeletu, hypermobilita kloubl, subluxace a luxace kloubl, plochonoZi,
kyfoskoliosa), svalové (hypotonie, opozdéni motorického vyvoje), kardivaskularni
(krvaceni do vnitinich organt, kardialni abnormality, ¢asna ateroskoleroza,...), o¢ni
(luxace ¢&ocky, krvaceni,...) a pfipadné GIT. Pfi jejich vyskytu konzultuje détsky
dermatolog CSP pacienta se specialistou na VO klZe v Centru superspecializované péce
pro vzacna kozni oddéleni, tzn. Kontaktuje lékafe z Détského kozniho oddéleni FN Brno a
domluvi se na pfedani pacienta do péce.

»~Centrum specializované péce v détské dermatologii (CSP)“ je pracoviste, ve kterém je

specializovana péce zajiSténa alespon jednim détskym dermatologem.
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»~Centrum vysoce specializované péce v détské dermatologii (CVSP)“ spliuje definované
charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP (evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN &i
narodni akreditaci CVSP MZCR).

CSP a CVSP tvofi tzv. narodni referencni sit pracovisSt détské dermatologie (national

reference network, NRN).

»3dilena péce“ zahrnuje spole¢nou péci o pacienta dvéma i vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP).

4.7.2 DalSi potfebné Upravy
Organizace péce

Stanoveni narodni referenéni sité¢ v rozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou pécéi v détské dermatologii:

Udaje definujici optimalni po&et specialistl na po&et obyvatel nejsou k dispozici. V CRje
vsoucasné dobé 30 détskych dermatolog(, ale jen cca 10 z nich se zabyva problematikou
détské dermatologie na plny uvazek.

Fakultni ¢i krajské nemocnice, kde v souCasné dobé neni pfitomen atestovany détsky
dermatolog: Karlovy Vary, Jihlava, Ostrava, Zlin.

e Optimalizace Uhrady ambulantni a lizkové péce o pacienty s VO na
zakladé realné vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni péci
a nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a
byla tak zajiSténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele.

o Definice kompetenci CPS a CVSP v diagnostice
Vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroven CVSP — napf.
histopatologickad vysSetieni pfi podezieni na VO klGze, DNA molekularni
vySetfeni a interpretace genetické analyzy, specializovanych zobrazeni,
specializovana imunologicka vySetfeni apod.

e Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
Vymezeni preskripce ,centrovych® LP dle skupin onemocnéni - CSP
pouze LP v ramci schvalenych a hrazenych indikaci.
Zjednoduseni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v
CVSP, zjednodu$eni administrativy spojené s Zadostmi na par 16.

e Definice a formalni ustanoveni ,,sdilené péce“.

e Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité
dospélych pracovist a zajisténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani
v zahajené lécbé.

e LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce.
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e Definice parametrd VO (,,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru
i dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP
a CVSP zadavat data do narodniho registru.

e Definice specifickych parametrl pro sledovani kvality péce v centrech,

jejich implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a

jejich vyuziti pro planovani rozvoje specializované a vysoce specializované

péce v této oblasti. Koordinace s evropskym systémem monitorace a

evaluace center ERN.

Pracovni podminky center, personalni zajisténi

Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkd do organizaéni 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 détska dermatologie) v ndvaznosti na pocty sledovanych pacientd.

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity.

Podpora Ucasti pracovnik(l center na vzdélavacich aktivitich minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra.

4.8 Mosaic: Projevy kozniho mosaicismu: Névy + Nevoidni koZzni onemocnéni -
koplexni vaskularni malformace a kozni a subkutanni vaskularni tumory (CLOVE
sy, CHILD sy, CMTC, Congenital melanocytic nevus, epidermal nevus sy,
hypomelanosis of Ito, Kasabach-Merritt sy, Megalencephaly-capillary
malformation-polymicrogyria sy, PHACE, phakomatosis pigmentokeratotica,
Proteus sy, Sturge-Weber sy, Mucocutaneous venous malformation)

4.8.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika, Centralizace péce

Tato skupina VO je velmi heterogenni a onemocnéni propojuje jednotna patofyziologie
vzniku. Jedna se o nasledky somatickych mutaci, jejichZ fenotyp se odviji od postizeného
genu a doby vzniku mutace, tento jev se nazyva mosaicismus. Cim dfive ve vyvoji k mutaci
dochazi, tim rozsahlejsi byvaji projevy mosaicismu a je vétsi riziko extrakutanniho
postizeni.
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Projevy mosaicismu na kazi, které by mély vést oSetfujiciho lékafe (dermatolog, pediatr)
k odeslani pacienta na vySetfeni do “Centra specializované péce v détské dermatologii
(CSP) definice viz nize) ", tzn. k détskému dermatologovi zahrnuiji:

Cévni anomalie klzZe a sliznic: kapilarni (mimo drobné kap. Malformace ve stfedni
¢asti obliceje u novorozencu), venosni, AV, lymfatické, persistujici cutis
marmorata

Vrozena Ci progresivne se vyvijejici asymetrie ¢asti téla - koncetin, ¢asti obliceje,
trupu

Epidermalni ¢i adnexalni hamartomy (névy)

Kongenitalni névy s tzv. “predicted adult size (PAS) " nad 19,9 cm - tzv. Large and
giant congenital naevy, pfitomnost satelitnich kongenitalnich név(

Vrozené dyspigmentace ¢i névy v Blashkeho liniich.

Pfivyskytu rizikovych koznich projevd, pfipadné v kombinaci s extrakutannim postizenim,
konzultuje détsky dermatolog CSP pacienta se specialistou na VO klGZze v Centru
superspecializované péce pro vzacna kozni oddéleni, tzn. kontaktuje lékarfe z Détského
kozniho oddéleni FN Brno, Dermatovenerologické kliniky FN Bulovka a domluvi se na

predani pacienta do péce.

Mezi rizikové kozni projevy patfi:

Rozsahlé kozni postizeni

Rozséahlé kozni projevy v Blashkeho liniich

Large nebo giant kongenitalni melanocytarni névus (PAS)

Kogenitalni melanocytarni névus se satelity

Cévni anomalie v obliCeji (mimo drobné pfechodné neonatalni kapilarni
malformace ve stfedoveé casti obliCeje - vicka, celo)

Asymetrie (hypertrofie, atrofie) Casti téla - typicky asymetrické zbytnéni koncetin,
hrudniku, obliceje.

Atypické vaskularni tumory jako kaposiform hemangioendothelioma (KHE) a
tufted angioma, obvzlasté pri soucasném poderzieni na konsumpcni
koagulopatii

Rozsahlé hemangiomy v oblieji a na krku

Extrakutanni projevy: neurologické (megalencephalie, psychomotoricka
retardace, epilepsie, kfece, patologie na MR mozku), VVV srdce, o¢i, urotraktu,
ledvin, hluchota.

»~Centrum specializované péce v détskeé dermatologii (CSP)“ je pracoviste, ve kterém je

specializovana péce zajiSténa alespon jednim détskym dermatologem.
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»~Centrum vysoce specializované péce v détské dermatologii (CVSP)“ spliuje definované
charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP (evropskou akreditaci ¢lenstvi v ERN &i
narodni akreditaci CVSP MZCR).

CSP a CVSP tvofi tzv. narodni referenCni sit pracovist détské dermatologie (national

reference network, NRN).

»3dilena péce“ zahrnuje spolec¢nou péci o pacienta dvéma Ci vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP).

4.8.2 DalSi potfebné upravy
Organizace péce

Stanoveni narodni referenéni sité v rozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péciv détské dermatologii:

Udaje definujici optimalni po&et specialistl na po&et obyvatel nejsou k dispozici. V CRje
vsoucasné dobé 30 détskych dermatologl, ale jen cca 10 z nich se zabyva problematikou
détské dermatologie na plny Uvazek.

Fakultni ¢i krajské nemocnice, kde v souCasné dobé neni pfitomen atestovany détsky
dermatolog: Karlovy Vary, Jihlava, Ostrava, Zlin.

Nutné zlepsit povédomi o VO mezi praktickymi ékafi, pediatry, dermatology a dalSimi
specialisty, aby bylo mozné diagnézu stanovit v€as aveédét, kam pacienta odeslat k dalsi
diagnostice a léCbé.
e Optimalizace Uhrady ambulantni a liZzkové péce o pacienty s VO na
zakladeé realné vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni péci
a nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a
byla tak zajiSténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele.
e Definice kompetenci CPS a CVSP v diagnostice
Vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroveni CVSP — napf.
histopatologickad vysSetieni pfi podezieni na VO klGze, DNA molekularni
vySetfeni a interpretace genetické analyzy, specializovanych zobrazeni,
specializovana imunologicka vySetfeni apod.
e Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
Vymezeni preskripce ,centrovych® LP dle skupin onemocnéni - CSP
pouze LP v ramci schvalenych a hrazenych indikaci.
Zjednodu$eni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v
CVSP, zjednoduseni administrativy spojené s zadostmi na par 16.
o Definice aformalni ustanoveni ,sdilené péce“.
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e Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité
dospélych pracovist a zajisténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani
v zahajené lé¢bé.

e LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce.

e Definice parametra VO (,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru
i dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP
a CVSP zadavat data do narodniho registru.

e Definice specifickych parametr(l pro sledovani kvality péce v centrech,
jejich implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a
jejich vyuziti pro planovani rozvoje specializované a vysoce specializované
péce v této oblasti. Koordinace s evropskym systémem monitorace a
evaluace center ERN.

Pracovni podminky center, personalni zajisténi

Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkl do organizacni 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 détska dermatologie) v ndvaznosti na pocty sledovanych pacientd.

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné cinnosti

ZabezpecCeni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity.

Podpora ucasti pracovnikd center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra
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4.9 Zavazné kozni reakce na léky (Severe cutaneous drug reactions (ToxiTEN)

4.9.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na VO tohoto typu by mél dalSi vySetfovaci postup koordinovat
lékaF s odbornou zpusobilosti v oboru dermatovenerologie. Nutné je véasna spravna
diagnostika a urceni zavaznosti stavu pacienta, nebot onemocnéni muze rychle
progredovat a ohrozit pacienta na zivoté.

4.9.2 Centralizace péce

V pfipadé podezieni na VO ze skupiny ToxiTEN by mél byt pacient ihned pfedan do péce
specializovaného ¢i vysoce specializovaného pracovisté.

Za ,zavazné“ jsou povazovany vSechny diagndzy ze skupiny ToxiTEN, v diferencialni
diagnostice je nutné odliSit diagnozy, které nemaji tak rozsahlé kozni a slizni¢ni postizeni,
systémové pfiznaky a hrozici akutni multiorganové selhani (zejm. erythema exsudativum
multiforme, rdzné dalsi parainfekéni a polékové exantémy, autoimunitni puchyfnata
onemocnéni). VSechna VO ze skupiny ToxiTEN by méla byt konzultovana a pfedana do
péCe centra vysoce specializované péce, v pfipadné primarni diagnostiky ve
specializovaném pracovisti by bylo mozné pfevedeni pacienta do systému sdilené péce
mezi specializovanym a vysoce specializovanym pracovistém.

Po odeznéni akutni faze onemocnéni u pacientl bez komplikaci by mohli tito pacienti
zUstat v samostatné péci specializovaného centra.

4.9.3 Typy center

V soucasné dobé spada skupina onemocnéni ToxiTEN pod existujici Centrum vysoce
specializované péce pro vzacna a nediagnostikovana kozni onemocnéni (CVSP) spadajici
do Narodni sité center vysoce specializované péce o pacienty se vzacnym onemocnénim
(National Reference Network, NRN).

»Centrum specializované péce“ pro tuto skupinu onemocnéni zatim neni definovano.
Tato centra by méla mit navaznost v ramci mezioborové spoluprace s dalSimi specialisty
raznych medicinskych obor(.

Tato pracovisté by méla byt doplnéna siti ambulantnich a klinickych dermatologt, ktefi
budou vyskoleni pro danou subspecializaci.

»,Sdilena péée*“ zahrnuje spole¢nou péci o pacienta dvéma Ci vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP). Tento
systém péce neni u ToxiTEN stanoven.
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4.9.4 Dalsi potfebné Upravy

Organizace péce

Stanoveni narodni referenéni sité v rozsahu zaji$tujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péci:

o Udaje definujici optimalni podet specialistll na podet obyvatel nejsou k

dispozici.

o ,Centrum specializované péce“ pro tuto skupinu onemocnéni neni stanoveno
Optimalizace uhrady ambulantni a liZkové pécée o pacienty s VO na zakladé realné
vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni pécéi a nakladnymi
hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak zajisténa podpora
jejich rozvoje ze strany poskytovatele
Stanoveni CSP a definice kompetenci CSP a CVSP v diagnostice

o vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroven CVSP - napf.

interpretace histologickych nalezi a specializovanych imunologickych
vySetfeni apod.
Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
o Vymezeni preskripce ,,centrovych® LP dle skupin onemocnéni
o Zjednoduseni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v CVSP,
zjednodusSeni administrativy spojené s zadostmi na par 16
Definice a formalni ustanoveni ,,sdilené péce*
Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité dospélych
pracovist a zajiSténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani v zahajené lécbe
LepsSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce
Definice parametri VO (,,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru
i dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP a CVSP
zadavat data do narodniho registru.
Definice specifickych parametri pro sledovani kvality péce v centrech, jejich
implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a jejich vyuziti pro
planovani rozvoje specializované a vysoce specializované péce v této oblasti.
Koordinace s evropskym systémem monitorace a evaluace center ERN.

Pracovni podminky center, personalni zajisténi

Integrace CVSP jako samostatnych funkcénich celkl do organizacni struktury
poskytovatele

Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce
v centrech jako podminek pro status CSP a CVSP v navaznosti na pocty sledovanych
pacientu

Stanoveni role koordinatora péce v centrech a v komunité, vy¢lenéni prostifedkl pro
tuto funkci

602z62



* % ot

WM Spolufinancovano <3 S POVO
* 4 * = EVI‘O pS kO uun i i MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- Zabezpeceni chranéného ¢éasu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

- Podpora ucasti pracovnik( center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra
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Seznam zkratek

LFMU Lékarska fakulta Masarykovy univerzity

FNKV Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady

EB Epidermolysis Bullosa-congentia

ERN European Refference Network (Evropska referencni sit)

CSP Centrum specializované péce

CVSP Centrum vysoce specializované péce

VO Vzacna onemocnéni

ToxiTEN Zavazné kozni reakce na léky

SIS/TEN Stevens-Johnson syndrome / toxic epidermal necrolysis

EBC Epidermolysis Bullosa-congentia

IRTEN The International Registry for Toxic Epidermal Necrolysis

ED Ektodermalni dysplazie vCetné inkontinence pigment( a poruch spojenych s
p63

IPPK Ichtyéza a palmoplantarni keratodermie

DNA Kozni onemocnéni souvisejici s poruchami reparace DNA a fotosenzitivita

MCTD Mendelovské poruchy pojivové tkané

MOSAIC Cutaneous Mosaic Disorders : Naevi & Naevoid skin disorders - Komplexni
vaskularni malformace a kozni a podkozni vaskularni nadory

NIS Nemocni¢ni informacni systém

NRN National reference network (narodni referencni sit

LP Lécivy pripravek/lécivé pfipravky

AIBD Autoimunitni bulézni onemocnéni

ALOCATE Ziskané imunologické onemocnéni klize
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