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Uvod

Obecny navrh standardu komplexni sdilené péce o pacienty s VO pro vSechny skupiny
vzacnych onemocnéni vznikl diky realizaci projektu ,Navrh systému komplexni sdilené
zdravotné-socidlni péfe 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 socidlniho fondu. Jedna se o vystup
projektového tymu, vznikl ve spolupraci s odbornou verejnosti, ktera se tomuto tématu
vénuje. V soucasné dobé je tento dokument pripraven k externi revizi. Jestlize mate
navrh na Upravu, prosim zaslete ndm ho v tabulce nize s konkrétnim odlvodnénim.

Pripominky kmaterialu ,,Obecny navrh Standardu komplexni sdilené péce
0 pacienty se vzacnymi onemocnénim pro vS§echny skupiny VO”

1. II. III. IV. V.
Cislo| PFipominku Misto Pripominka Vyporadani
predklada v dokumentu (od@vodnéni a navrh
(subjekt/jméno) | (kapitola/str.) na preformulovani textu)
1.
2.
3.
4.
5.
6.

Své pripominky odesilejte na email:
simona.lichterova@mzd.gov.cz a hana.benesova@mzd.gov.cz do 30.4.2025.
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1. Definovani struktury narodni referencni sité pro
vzacna onemocnéni

1.1 Mezinarodni kontext

Centralizace specializované péce o pacienty s vzacnymi onemocnénimi (VO) je
nezbytnou podminkou pro zajisténi vysoké odborné urovné a kvality této péce.
V evropském prostoru byly za timto Uc¢elem definovany sité expertnich center pro 24
skupin vzacnych onemocnéni — European Reference Networks (ERN). Termin ,,National
Reference Network™ (NRN), tedy narodni referencni sit, je navrzen v rdmci procesu
integrace ERN do narodnich zdravotnickych systéma.

(Statement of the ERN Board of Member States on Integration of the European
Reference Networks to the healthcare systems of Member States (adopted Statement
on 25 June 2019)

https://health.ec.europa.eu/system/files/2019-07/integration healthcaresystems en 0.pdf
https://health.ec.europa.eu/document/download/8b07d698-e9bc-4266-a3e2-

608eb5d5c91e en?filename=integration healthcaresystems annex en.pdf

Vyznam a funkce NRN vychazi z obecnych definic pro integrované sité zdravotni péce:

Definice 1:

Integrated Health Services Delivery Network “a network of organizations that provides,
or makes arrangements to provide, equitable, comprehensive and integrated health
services to a defined population and is willing to be held accountable for its clinical and
economic outcomes and for the health status of the population that it serves”. [World
Health Organization. Health Systems Strengthening Glossary (available at:
https://www.who.int/docs/default-source/documents/health-systems-strengthening-glossary.pdf) |
Definice 2:

Network of Services ,set of provider units that: are functionally coordinated; are
hierarchically organized according to level of complexity; have a common geographic
point of reference; are commanded by a single operator; share operating standards,
information systems and other logistical resources; and share a common purpose."
[World Health Organization. Health Systems Strengthening Glossary (available at:
https://www.who.int/docs/default-source/documents/health-systems-strengthening-glossary.pdf) |
Definice 3:

(integrated) healthcare network: “organisation, which, through ownership or formal
agreements, aligns health care facilities in order to deliver integrated healthcare
services by improving quality and reducing costs to a defined geographic area”. [Syme
A. The health care 100. Hospitals & Health Networks. 1998;72(6):38-51]
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Definice 4:

A network of care purposefully and effectively interconnects service delivery touch
points within a catchment area to fill critical service gaps and create continuity in patient
care.

[Andy E. Carmone, Katherine Kalaris, Nicholas Leydon, Nicole Sirivansanti, Jeffrey M.
Smith, Andrew Storey & Address Malata (2020) Developing a Common Understanding
of Networks of Care through a Scoping Study, Health Systems & Reform, 6:2,
€1810921]

V kontextu problematiky zdravotni péce o pacienty s VO je narodni referenéni sit -
NRN - chdpéna jako uskupeni specializovanych zdravotnickych pracovist, kterd
poskytuji koordinovanym zplsobem pé¢i pacientdm s definovanym spektrem VO
v ramci dané zemé. NRN je prostrednictvim pracovisté s uznanym centrem ERN
(evropské referencni sité) propojena s evropskymi expertnimi centry, a
zprostfedkovava tak konzultace ¢ zdravotni péci, kterd neni v rdmci dané zemé
dostupnd. Evropska doporuceni pro obecné usporadani a strukturu NRN vznikaji
v ramci mezinarodniho projektu Joint Action JARDIN v ,balicku™ WP 7.1. (https://jardin-
ern.eu/). Vysledky prizkumu provedeného v rdmci JARDIN jsou uvedeny v priloze
»~Czechia target state result report".

Predpokladem pro ustanoveni NRN je identifikace skupin onemocnéni, ktera vyzaduji
podobny systém péce, a zdravotnickych pracovist, ktera tuto péci poskytuji nebo by
méla poskytovat.

Soucasti evropské Joint Action JARDIN je i vytvoreni struktury a systému péce
0 pacienty s tzv. nediagnostikovanymi vzacnymi onemocnénimi, které budou
Uzce spojené s ERN na narodni a evropské Urovni. Cilem je integrovat do NRN také
narodni programy pro nediagnostikovana onemocnéni nebo jejich rovnocenné
strategie propojené s ERN.

1.2 Situace v CR

V Ceské republice se udéleni statusu CVSP fidi podle § 112 zakona ¢. 372/2011 Sb.,
o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich poskytovani (zakon o zdravotnich
sluzbach), ve znéni pozdé&jsich predpisd. Vzhledem k velké administrativni zatéZi byla
pro ustanoveni CVSP-VO zvolena jina legislativni cesta, a jsou ustavena podle § 113a
zakona o zdravotnich sluzbach.

Podkladem pridéleni statusu CVSP-VO bylo ziskani plného clenstvi v jedné z 24 ERN.
Takové cClenstvi je podminéno splnénim souboru obecnych a specifickych kritérii pro
poskytovatele provozujiciho centrum, ale i vlastni specializované pracovisté, na zakladé
podrobného prehodnoceni souboru parametrl definovaného Evropskou komisi. Toto
hodnoceni probihd procesem nastavenym a provozovanym Evropskou komisi
(“assessment”). Udrzeni clenstvi v ERN je podminéno kontinualnim monitoringem
¢innosti center (“monitoring”, ro¢né) a komplexnim auditem (“evaluation”) jednou za
5 let, oboji v reZii Evropské komise. Podrobnosti o procesech monitorace a evaluace
kvality péce v centrech jsou podrobné rozebrany v kapitole 6. Prestoze CVSP-VO splniuji
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prisna evropska kritéria kvality poskytované péce, jejich zarazeni do existujici obecné
struktury zdravotni péce, zakladni definice jejich charakteristik i klinické algoritmy
doporucovani pacientd do specializované péce (,referral pattern®) stale chybi.
Parametry CVSP-VO by mély splnovat predpoklady pro centra koncentrace i excelence
dle Metodického pokynu MZ CR - viz Metodické dokumenty a formuldie k centrim
vysoce specializované péce - Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz).

Jina Groven specializované pécée nez CVSP neni na trovni MZ CR definovana jako
centra. Jina specializovana pracovisté (“centra”) nez CVSP jsou ustanovena nékterymi
odbornymi spolec¢nostmi na zakladé expertizy pracovist, oficialni pravidla nominace ani
jejich legislativni zakotveni vSak nejsou definovany.

Centra se zvlastni smlouvou se zdravotnimi pojiStovnami také nemaiji na Urovni
organizace péce stanoveny podminky vzniku, neni uréena jejich vazba na status CVSP-
VO ¢i ,center" v pojeti odbornych spole¢nosti. Jedna se o specializovana pracovisté pro
moznost Uhrad |éCiv (tzv. centrova lécba) a potravin pro zvlastni Iékarské Ucely ze
zdravotniho pojisténi podle vyhlasky €. 63/2007 Sb., o Uhradach IéCiv a potravin pro
zvlastni |ékarské Ucely. Tato pracovisté nekoresponduji s CVSP podle zakona
0 zdravotnich sluzbach (https://www.vzp.cz/poskytovatele/informace-pro-praxi/seznamy-center-a-
szz/seznam-specializovanych-pracovist-center-se-zvlastni-smlouvou).

Vzhledem k nedostateénym informacim o presnéjsich poctech pacientl s VO v CR
neexistovala pred zahdjenim projektu ,SYPOVO" ani jasna predstava o potrebné
kapacité, poctu a geografickém rozlozeni center v CR.

V oblasti nediagnostikovanych vzacnych onemocnéni je situace jesté zavaznéjsi a pocet
nediagnostikovanych pacientd v sou¢asné dobé neumime v rémci CR ani odhadnout.
I pres existenci mezinarodnich siti jako je Undiagnosed Diseases Network
International-UDNI nebo rfady narodnich siti Undiagnosed Disease Network (UDN)
v USA (zaloZena jiz v roce 2013), a analogickych programi v Kanadé&, Velké Britanii,
Japonsku, Italii a fadé dalSich statl (Curic E, et al., Orphanet J Rare Dis, 2023), v CR
doposud problematika téchto pacientl nebyla na narodni Urovni systémové feena.
Moznosti pro tyto pacienty, ktefi podstupuji svoji diagnostickou odyseu, které by jim
pomohly zvySit Sanci na nalezeni jejich diagndzy, a predevsim poskytly potrebnou
multioborovou péci, byly proto v CR velice omezené. V CR mnoho let predstavovala
jasné dedikovanou platformu pro pacienty bez diagnézy pouze virtudini Platforma
ultra-vzacni a nediagnostikovani provozovand Ceskou asociaci pro vzacna
onemocnéni (CAVO). Jediné zdravotnické zafizeni v CR, které provozuje pracovisté
urené vyhradné pro pacienty bez diagndzy, je Fakultni nemocnice Brno, kde byla
teprve v roce 2023 na Pediatrické klinice LF MU oteviena prvni Ambulance pro détské
pacienty bez diagndzy spolecné s Multioborovou indikacni komisi pro détské pacienty
bez diagndzy. Vytvoreni narodniho programu pro nediagnostikované pacienty a
existence alespon dvou center tohoto typu (Brno, Praha) v ramci NRN by umoznila
potfebnou multioborovou péci o tyto pacienty a pripadné jejich distribuci do
relevantnich ERN.
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1.3 Podklady

Analyza situace v oblasti vysoce specializované péce potvrdila, ze k péci v existujicich
CVSP-VO se v CR dostane pouze cca 13 % pacientd s VO. Vyjimku tvoi onemocnéni,
pro ktera je centralizace péce dlouhodobé zavedena, jako jsou napf. détska hemato-
onkologickd onemocnéni, vrozené srdecni vady, cysticka fibréza ¢i dédicné poruchy
metabolismu. Vzhledem k tomu, Zze az 80 % VO je podminéno geneticky, tak z velké
Casti zacinaji v détstvi. Pro fadu z nich je tedy zavedena centralizace pediatrické péce,
nicméné chybi navazna expertni péce po dosazeni dospélosti. Této problematice je
vénovana samostatna kapitola 4.

Péle o pacienty s VO je také poskytovana pracovisti, kterd maji pouze v nékolika
pripadech oficialni status CVSP ¢i ,centra® (dle odborné spolecnosti). Nékteré skupiny
VO jsou zavzaty mezi onemocnéni, pro ktera jsou definovana “nevzacna” CVSP. Tento
prekryv se tyka celkem 11 z 22 definovanych CVSP (dle Souhrnny seznam center
vysoce specializované péce - aktualizace cervenec 2024 - Ministerstvo zdravotnictvi
(gov.cz) pro nasledujici oblasti: vysoce specializovana onkologickd péce, zdravotni péce
v onkogynekologii, onkourologickd péce, hematoonkologickd péce pro dospélé a pro
déti, hematoonkologicka péce pro déti (bez transplanta¢ni jednotky), pro pacienty s
hemofilii a dalSimi poruchami hemostazy, pro pacienty s vzacnymi vrozenymi a
ziskanymi poruchami krvetvorby, pro farmakorezistentni epilepsie, kardiovaskularni
péce, komplexni péle pro lé¢bu détského diabetu. Celkem 10 ze 13 poskytovatell
CVSP-VO ma pro jednu ¢i vice skupin VO dvojity centrovy status — CVSP i CVSP-VO.

Doporuceni podminek odborné spolecnosti pro vznik centra se zvlastni smlouvou byla
poskytnuta pouze v pripadé ERN-RITA pro centra biologické Ilécby v détské
revmatologii. Celkové odbornici hodnoti organizaci systému specializované péce jako
vysoce nedostateCnou. Status CVSP-VO v soucasné dobé nepfindsi zadné zasadni
zjednoduseni procesu schvalovani Uhrady Ié¢ivych pfipravkl v ramci zadosti na §16
v situaci, kdy by adekvatnost neregistrované ¢i nehrazené |écby méla byt nejlépe
posouzena pravé odbornikem na prislusné vzacné onemocnéni. Administrativa spojena
s pripravou téchto zadosti a jejich vynucenym opakovanim je zatézi pro zadatele i
platce, pro pacienty pak znamena prodlevu v zahajeni adekvatni terapie. Jesté vice
administrativné zatézujici je schvalovani specifického lIécebného programu, u kterého
nejsou nastaveny mechanizmy pro urychleni procesu v pripadé urgentni klinické
potteby. Dostupnost ,centrovych" Ié&ivych ptipravkl zejména pti dlouhodobé 1é¢bé je
pro pacienty s VO ztizena nutnosti vyzvedavat si je v pfislusném centru, nebot
soucasny systém neumoznuje jejich vydej Iékarnou jiného zdravotnického zafrizeni.

Cilem navrzeného standardu je definovat zakladni obecné charakteristiky a zplsob
fungovani NRN.
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1.4 Navrh doporuceného postupu

Hlavni cile NRN jsou nasledujici:

II.

I1I.

V.

Koordinace péle o pacienty sVO definované prislusnou ERN v ramci
specializovanych pracovist CVSP-VO a SPSP-VO

Uc&ast na tvorbé ,care pathway" a doporu¢enych postupt

Provozovani platformy pro konzultovani komplikovanych pacientd

Spoluprace v oblasti vzdélavani a vycviku

Spoluprace na vyzkumnych projektech

Propojeni s prislusnou ERN, se zahrani¢nimi centry a odborniky pro klinickou péci
i vyzkum

Tvorba a distribuce informacnich materialt pro odborniky a pacienty

Spoluprace s pacienty a pacientskymi organizacemi

Specializovana péce o pacienty s VO v CR je poskytovdna centry vysoce
specializované péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO)
a spolupracujicimi pracovisti specializované péce o pacienty se vzacnymi
onemocnénimi (SPSP-VO) pro VO dle skupin definovanych ERN. Tato
spolupracujici pracovisté se mohou stat CVSP nizSiho typu na zakladé spinéni
podminek ustanovenych pro CVSP dle Metodického pokynu MZ CR - viz
Metodické dokumenty a formuladfe k centrim vysoce specializované péce -
Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz). Pfesné rozdéleni v ramci jednotlivych ERN
oblasti v CR je mozné upreshiujicim specifickym Standardem péce.

CVSP-VO a SPSP-VO tvofi narodni referenéni sit pracovist poskytujicich
specializovanou pé¢i pacientdim sVO (NRN) pro definovanou skupinu
onemocnéni. Nominovani zastupci jednotlivych pracovist (jeden zastupce za
kazdé samostatné pracovisté) tvori Vybor NRN, ktery je hlavnim fidicim
organem NRN. Pracovisté, které reprezentuje danou ERN v MEKOVO, nominuje
svého zastupce, ktery se stava predsedou tohoto vyboru a koordinatorem NRN.
Status NRN a jejich ¢&end je uréen Metodickym pokynem Mz CR

(https://mzd.gov.cz/category/agendy-ministerstva/zdravotni-sluzby-agendy-ministerstva/centra-
vysoce-specializovane-pece/metodicke-dokumenty-a-formulare-k-centrum-vysoce-

specializovane-pece/).

Ucast pacienti v NRN: V zavislosti na struktufe ERN a hlavnich skupinach
diagndz jsou pacientskou organizaci (pfipadné prostiednictvim CAVO) uréeni
zastupci pacientd, ktefi se stavaji ¢leny Vyboru NRN na podobném principu, jako
je tomu ve strukture evropského koordinacniho tymu prislusné ERN.

Koordinatori vSech NRN tvori spolecné Komisi pro nediagnostikovana
vzacna onemocnéni. Jeji struktura, kompetence a napln budou stanoveny
v navaznosti na bézici projekty v CR i v zahranici.

Podpora a financovani ¢innosti NRN ze strany MZ CR, pojistoven
a poskytovatell bude upfesnéna v Narodni strategii pro VO
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Status CVSP-VO ziska poskytovatel, pokud specializované pracovisté

a) Je plnym c¢lenem jedné z 24 ERN

b) Splfiuje podminky Fizeni pro status CVSP-VO dle vyzvy vyhlasené MZ CR (viz
Metodické dokumenty a formulaFe k centrlim vysoce specializované péce -
Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz). Podminky pro ustanoveni CVSP-VO jsou
kompatibilni s kritérii pro plné ¢lenstvi v ERN

Status CVSP-VO je udélen v rdmci CR na dobu 5 let. Po uplynuti této doby je
nutné pro obnoveni Statutu CVSP-VO ziskani statutu nové dle vyzvy MZ CR, po
jejimz uplynuti probéhne prehodnoceni plnéni stanovenych podminek formou
reakreditace dle Metodického pokynu MZ.

Kompetence CVSP-VO jsou definovany pro kazdou ERN v nasledujicich
oblastech:

Diagnostické postupy, specializovana vysetreni a jejich interpretace: V plném
rozsahu

Potvrzeni diagndzy VO a pridéleni ORPHAkdAdu: V plném rozsahu
Farmakoterapie: Indikace, preskripce a aplikace cilené terapie véetné orfand,
vysoce nakladné terapie (centrova lécba), delegace preskripce a/nebo aplikace
vybranych Ié&ivych pfipravkl na SPSP-VO: V pIném rozsahu

Jiné specializované léCebné postupy: V plném rozsahu

Expertiza CVSP-VO je definovana na zakladé evropskych doporuceni pro
hodnoceni ¢lenskych center ERN minimalné v nasledujicich kategoriich

Pocet pacientt s VO sledovanych centrem/rok, pocet novych pacientt s VO/rok
Polet specializovanych vykont/rok

SloZeni a expertiza multidisciplinarniho tymu

Kvalita péée v CVSP-VO odpovida parametrim nastavenym ERN, narodnimu
standardu a prislusSnému metodickému pokynu MZ CR.

Status SPSP-VO ziska pracovisté na zakladé doporuceni odborné spolecnosti
po odsouhlaseni MEKOVO. Seznam SPSP-VO spolupracujicich s danym CVSP-VO
je zverejnén ve Véstniku MZ CR.

Kompetence SPSP-VO (budoucich potencialnich CVSP-VO nizsiho typu) jsou
omezeny Vv uvedenych oblastech diagnostiky, terapie a dalSiho sledovani
pacientl s VO na zakladé upresriujiciho specifického Standardu péde (Care
pathway) pro danou skupinu onemocnéni.

Diagnostické postupy, specializovana vysetfeni a jejich interpretace:
V omezeném rozsahu dle specifického Standardu

Potvrzeni diagndzy VO a pridéleni Orphakddu: V omezeném rozsahu (pro uréené
skupiny VO) dle specifického Standardu

Farmakoterapie: Indikace, preskripce a/nebo aplikace cilené a vysoce nakladné
terapie (centrova lécba): V omezeném rozsahu dle specifického Standardu

Jiné specializované |écebné postupy: V omezeném rozsahu dle specifického
Standardu
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Podet a geografické rozlozeni CVSP-VO v CR jsou stanoveny vyzvou
k ziskani statutu CVSP-VO pro jednotlivé ERN na zakladé poctu pacientl
a komplexity dané problematiky v souladu s podrobnym specifickym
standardem (care pathway). V pfipadé VO postihujicich pacienty celého
veékového spektra jsou pocet a rozlozeni center definovany explicitné pro détska
a dospéld pracovisté se stanovenim jejich navaznosti vaechodové péci.
V pfipadé potreby dalSich CVSP-VO bude zvazeno vyhlaseni vyzvy k podan|
zadosti o status CVSP, zejména v pripadé dvou ERN, které zatim nejsou v CR
zastoupené.

Udrzitelnost systému CVSP-VO a jejich dostatecna kapacita jsou

zajistény

Adekvatnim personalnim vybavenim (viz kapitola 4)

Primérenym financovanim vysoce specializované péce prostrednictvim

i Implementace Pravidel Uhrady zdravotni péce v CVSP dle ¢l.7 Metodického
pokynu MZ CR

ii. Bonifikaci vysoce specializované péce o pacienty s VO dle specialniho
ustanoveni Uhradové vyhlasky — Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz)

iii. Vykazovanim zdravotnich vykond specifickych pro VO

Podporou ¢&innosti spojenych se statusem CVSP-VO ze strany poskytovatell

v oblastech

i. Vzd&lavani a vyzkumu, $koleni novych specialistl

ii. Umoznéni standardizovaného sbéru dat o VO prostrednictvim nemocnic¢nich
informaénich systému

iii. Konzultac¢ni Cinnosti na narodni i mezinarodni Urovni

iv. Administrativy spojené s kontinualni monitoraci a periodickym (5letym)
hodnocenim ERN ze strany Evropské komise

Dostupnost lécivych prFipravki, koordinace sdileni péce v ramci NRN

Dostupnost neregistrovanych i nehrazenych IéCivych prlpravku

i. Zajisténi zjednoduseného schvalovaciho procesu v ramci zadosti o Uhradu
|é¢by dle §16 indikované odbornikem CVSP-VO, schvalovani na delsi ¢asové
obdobi

ii. Revize legislativy pro ,specificky |éCebny program", harmonizace procesu v
ramci  evropského kontextu, zavedeni pravidla pro urychleni
administrativniho procesu v pripadé urgentni klinické potreby

Umoznéni vyzvednuti “centrovych” Ié&ivych ptipravkl (indikovanych

odbornikem CVSP-VO) v misté bydlisté pacienta a/nebo preskripce ¢i aplikace v

mistné dostupnéjSim zdravotnickém zafizeni charakteru SPSP-VO, i v pripadé

preskripcniho omezeni na CVSP-VO
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CZ.03.02.02/00/22_046/0002450

10


https://mzd.gov.cz/category/agendy-ministerstva/zdravotni-pojisteni/uhradove-vyhlasky/

Spolufi : ©
B S SEPOVO

CESKE REPUBLIKY

2. Mapovani celostatni a regionalni potreby
odborniktl pro jednotlivé skupiny VO na pracovistich
narodni referencni sité zapojenych v systému
komplexni sdilené péce o pacienty s VO

2.1 Mezinarodni kontext

Struktura i velikost jednotlivych ERN je velmi rozmanita diky heterogenité VO, at uz se
jedna o jejich frekvenci v populaci nebo miru komplexity péce o tyto pacienty. Zarazeni
VO do ERN skupin vzniklo na zakladé diskuze odbornik( a pacientd s pfislusnym
Uradem Evropské komise (v dikci Generalniho reditelstvi pro zdravi a bezpecnost
potravin) v letech 2011-2015. Prvni vyzvu k pfedkladani navrh( na &enstvi v ERN
usporadala Evropska komise v roce 2016  https://ec.europa.eu/info/funding-
tenders/opportunities/portal/screen/opportunities/topic-details/ern-01-2016. Od roku 2017 bylo
¢leny ERN celkem 956 vysoce specializovanych zdravotnickych pracovist
z 313 nemocnic 26 zemi (25 tehdejsich ¢lenskych statd EU a Norsko). V roce 2019
vyzvala Evropska komise nova centra, aby se pripojila ke stavajicim 24 sitim.

https://health.ec.europa.eu/consultations/2019-call-membership-existing-european-reference-networks-
erns_en?preflang=cs Stavajici ERN pokryvaji hlavni skupiny vzacnych, komplexnich a
nizkoprevalencnich onemocnéni. Od roku 2024 zahrnuji 1619 specializovanych center

v 382 nemocnicich ve 27 clenskych statech EU a Norsku. https://health.ec.europa.eu/rare-
diseases-and-european-reference-networks/european-reference-
networks cs#z%C5%99%C3%ADzen%C3%AD-5%C3%ADt%C4%9B-ern

Pouze nékteré ERN se prekryvaji s tradicnimi obory mediciny, napriklad ERN Epicare,
RND a NMD jsou provozovany pracovisti détské neurologie a neurologie, ERN Eye pak
pracovisti oéniho Iékafstvi. Ve vétsiné pfipadli neni podminkou odbornost v definované
medicinské specializaci, ale expertiza ziskana poskytovanim komplexni péce, ktera
nemusi byt oborové specifickd. Péle o pacienty sVO vcentrech ERN ma
interdisciplinarni a multidisciplinarni charakter (podrobné rozebrano v kapitole 3).

VétsSina ERN (23/24, s vyjimkou ERN ITHACA) rozdéluje sva onemocnéni do
tematickych celkd, které jsou si blizké odbornou problematikou i charakteristikami
péce, ale které nemuseji vzdy odpovidat existujici strukture péce v jednotlivych
evropskych zemich. Pocet tematickych celk( ¢ podskupin onemocnéni se pohybuje
u jednotlivych ERN v rozmezi 4-12. Ve vétSiné ERN (18/24) maji Clenskd centra
stanoveny skupiny VO, pro které splnila tzv. specificka kritéria. Ta stanovi minimalni
potty sledovanych pacientl a specializovanych vykon( nezbytnych pro dosaZeni

a udrzeni expertizy v dané problematice. https://health.ec.europa.eu/consultations/2019-call-
membership-existing-european-reference-networks-erns _en#before-submitting-the-application-the-

following-information-shall-be-reviewed-by-the-healthcare-providers. Tuto expertizu lze rozsifit
formou zadosti podporené prislusSnou narodni instituci (typu ministerstva zdravotnictvi)
smérované na koordinatora dané ERN, ktera je podlozena daty o splnéni prislusnych
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kritérii. U 6/24 ERN neni expertiza center ¢lenéna na skupiny VO a predpoklada se
pokryti celého spektra dané problematiky.

PoCet a rozlozeni specializovanych center pro jednotlivé skupiny VO nejsou ani na
evropské Urovni jednoznacné urceny. Zvazovanym doporucenim ze strany Evropské
komise je 1 ERN centrum (pro definovanou skupinu onemocnéni) na 5-10 miliond
obyvatel. Tento navrh vychazi z predpokladané prevalence VO. Zemé s malou populaci
tak nemohou pro vysoce vzacna onemocnéni dosahnout dostate¢né expertizy. Tento
problém resi ustanoveni tzv. pfidruzenych center, kterd maji jiny typ ¢lenstvi (affiliated
membership) a nevztahuji se na né prisna pravidla plného clenstvi.

2.2 Situace v CR

V CR je zastoupeno 22 z 24 ERN celkem 46 plnymi ¢leny u 13 poskytovateld typu
fakultnich nemocnic nebo jinych primo Fizenych zdravotnickych zarizeni, zadné centrum
v CR nemé status pridruzeného ¢&lenstvi. Jednotlivé ERN jsou zastoupeny rlznym
poctem clenskych center. Nejvétsi zastoupeni v poctu 4 center maji ERN: RND,
Euracan, Lung, Skin, 3 centra ma ERN EuroBloodNet, po 2 centrech maji ERN Endo,
ERKNet, Epicare, eUrogen, Genturis, GuardHeart, PaedCan, RarelLiver, RITA, NMD.
Zastoupeni pouze 1 centrem je u ERN Metab, Eye, ITHACA, Cranio, ReConnet, Ernica,
Bond.

Ve vy$e uvedenych 22 ERN zastoupenych v CR je rozpoznavano celkem 172 podskupin
VO. Oficidlni expertiza neni u nas priznana pro 20 z nich v nasledujicich ERN (pocet
neakreditovanych podskupin): Endo (1), ERKNet (4), Euracan (2), eUrogen (1), NMD
(1), Genturis (1), GuardHeart (1), Lung (6), ReConnet (3). Celkem 2 ERN nemaji u nas
74dné zastoupeni: ERN VASCERN a TransplantChild. Divody pro nedostateéné nebo
neexistujici zastoupeni nékterych skupin VO mohou byt nasledujici: 1. Vysoka vzacnost
daného VO neumozfiuje dosédhnout dostateéné expertizy diky nizkému poétu pacientt
v eské populaci. 2. V CR chybi jakakoli centralizace péce o tyto pacienty. 3. V CR chybi
motivace pracovist k formalnimu ustanoveni center.

2.3 Podklady

Stanoveni potreby vysoce specializované a specializované péce a uUroven expertizy
center zavisi na poctu a spektru pacientl s danymi skupinami VO, proto se ptiprava
podkladd zaméFila na Gdaje o poctech pacientl a na zplsoby ziskavani téchto Gdajt
u 20 ERN, které se UcCastni projektu SYPOVO. Projektu se netcastni ERN ITHACA a ERN
Cranio.

Udaje o poctech pacientl v CR jsou prakticky pro vdechny ERN oblasti odhadovany,
presné Udaje nejsou k dispozici. VétSina ERN ma pro nékterd sva onemocnéni
k dispozici data zregistri ¢i internich databazi, které v3ak zahrnuji pouze pacienty
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registrované v centrech prispivajicich do t&chto registrl nebo provozujicich tyto
databdze. Vyznamnou &ast pacientt s VO Ize identifikovat pomoci kédi Mezinarodni
klasifikace nemoci (MKN-10) ve vykazované zdravotni pééi zdravotnim pojistovnam.
Tato data jsou ddle centralné dostupna v Narodnim registru hrazenych zdravotnich
sluzeb (NRHZS, soucast Narodniho zdravotnického informacniho systému NZIS).
Pfesnost diagnostického kédovani prostfednictvim kéddi MKN-10 zejména mimo CVSP-
VO je vSak povazovana odborniky za problematickou. Neadekvatnost ¢i absence kddu
MKN-10 je odborniky odhadovéna az u 40 % VO, kterd nejsou v NRHZS
identifikovatelnd. Od zacatku roku 2024 je u poskytovateld CVSP-VO zavadéno
vykazovani ORPHA kédU dle publikované Metodiky (Véstnik 4/2024). To umozni
objektivizaci poctu a charakteristik pacientt s VO sledovanych v jednotlivych CVSP-VO,
ktera se stane podkladem pro upresnéni minimalniho personalniho zabezpeceni téchto
center (viz kapitola 3). Vyhledové se zdrojem dat o pacientech s VO stane Narodni
registr VO, ktery by mél byt uzdkonén do konce roku 2025.

Pro objektivizaci po¢tl pacientd sledovanych mimo soucasnd CVSP-VO bude nutné
zavedeni ORPHA kdd{ v dalSich zdravotnickych zafizenich poskytujicich specializovanou
péci. Datové rozhrani ve vykazovani zdravotni péce aktudlné umoznuje vykazovani
ORPHA kédl i necentrovym pracovistim a k fedeni je tedy predevéim Uprava
informacnich systémd, postupl a praxe zaddvani diagnostickych dat u poskytovateld
mimo CVSP-VO. Na zakladé téchto dat bude upresnéno rozlozeni vysoce specializované
a specializované péce a jeji koncentrace do CVSP-VO a SPSP-VO v ramci NRN (viz
kapitola 1).

Prvni vykazani ORPHA kodu je spojeno se stanovenim diagndézy VO a je jednou ze
zakladnich kompetenci specializovaného centra. Propojeni ORPHA kddu s identifikacnim
kéodem pacienta (r.¢., AIFO) v NZIS umozni mapovani poskytované péce a jeji
naslednou analyzu s cilem jeji dalSi optimalizace.

2.4 Navrh doporuceného postupu

Metodika pro mapovani/monitoraci pokryti péce o pacienty s VO na
zakladé dat z NZIS/Narodniho registru VO:

CVSP-VO a SPSP-VO povinné vykazuji ORPHA kody na zakladé stanoveni
diagndzy VO v souladu s definovanymi kompetencemi (v pripadé SPSP-VO) a na
zakladé publikované Metodiky (Véstnik MZ CR 4/2024).

Od otevreni Narodniho registru VO poskytovatelé CVSP-VO a pfripadné SPSP-VO
(dle stanovenych kompetenci) povinné zadavaji prislusna data a pravidelné odesilaji
do NZIS.
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Uz1is CR zajisti analyzu dat (z NRHZS, nasledné z Narodniho registru VO)

1x ro¢né vzdy za predchozi kalendarni rok. Analyza bude obsahovat zejména

nasledujici informace:

Pocet v8ech pacientd s VO / centrum / rok

Pocet novych pacientl / centrum / rok

Pocty pacientt dle regionu trvalého bydli&té

Rozlozeni diagndz a véku pacientl s VO v centru,

PoCet ambulantnich kontrol v centru/mimo centrum na diagndézu/skupinu

diagnoéz

Pocet dn( hospitalizace v centru/mimo centrum na diagndzu/skupinu diagnéz

e. Pocet pacientl dle diagnostickych skupin Ié¢enych v reZimu centrové Ié¢by a
v rezimu |écby schvalované na par. 16

f. DalSi vybrané Udaje z Datasetu VO v narodnim registru VO, které jsou soucasti
monitorace kvality péce v CVSP/SPSP-VO

CTO0UoTo

o
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3. Personalni zajisténi center

3.1 Mezinarodni kontext

Evropska komise definuje persondlni zabezpeleni komplexni vysoce specializované
péce o pacienty s VO podobné jako dalsi charakteristiky fungovani center ERN pomoci

tzv. operacnich  kritérii  (Operational criteria for healthcare providers)
https://health.ec.europa.eu/document/download/d59fdb4a-083f-4642-9797-

af46d0afc409 en?filename=call2019 assesmanual en.pdf.

Operacni kritérium ¢. 7 definuje ,lidské zdroje" (human resources) nasledovné:

7.1 Poskytovatel disponuje tymem vyskolenych specialisti kompetentnich v oblasti
expertizy dané ERN

7.1.1 Poskytovatel identifikuje a doklada profesni kvalifikace a dovednosti klicového
personalu centra

7.1.2 Centrum ma dostatecny pocet pracovnik( potfebnych kvalifikaci pro vykonavani
specializovanych c¢innosti

7.1.3 Kazdy klicovy pracovnik centra by mél provozovat alespori stanovené minimum
klinickych vykond za rok.

7.1.4 Poskytovatel vede zdznamy o vzdélavacich aktivitdch pracovnikd centra, jejich
profesnim vyvoji a udrzeni kompetenci. Je vytvoren proces rutinniho provérovani
dovednosti ¢lend tymu nezbytnych pro realizaci specializovanych ukold.

Presnéjsi doporuceni tykajici se personalniho zabezpeleni ERN center nejsou zatim na
evropské Urovni k dispozici, ale jejich tvorba je jednim z cild pracovniho bali¢ku 9
evropské Joint Action JARDIN, kterd se zabyva integraci ERN do narodnich
zdravotnickych systému. https://jardin-ern.eu/

3.2 Situace v CR

Stanoveni personalniho zabezpeceni CVSP je soucasti vyzvy ke vzniku novych CVSP
dle Metodického pokynu MZ. Vzhledem k tomu, ze CVSP-VO vznikla na zakladé
evropského, nikoli narodniho schvalovaciho procesu, nejsou personalni pozadavky pro
tato centra zatim definovany. Tento standard vychazi z Udaji ziskanych v rdmci
projektu SYPOVO. Jednotlivd centra mohou byt reprezentovana vice klinickymi
jednotkami, nejCastéji détskou a dospélou Casti centra. Personalni standard se tyka
vzdy samostatného pracovisté, které je identifikovano v ramci poskytovatele i v rdmci
NZIS pomoci ICP.
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3.3 Podklady

Persondlni zabezpegeni CVSP-VO by se mélo odvijet od poc¢tu pacientd s VO
sledovanych v centru nebo v jeho samostatné C¢asti (napr. détské a dospélé oddéleni)
a od narocnosti poskytované péce. Mapovani soucasné situace pomoci dotaznikového
Setfeni se zaméfrilo na nasledujici udaje:

Odhad celkového poétu pacientti danych skupin VO v €R a podil pacientd
z tohoto celkového poctu, ktefi jsou evidovani v CVSP-VO. Vzhledem k tomu, Ze na
péci v CVSP-VO dosahne v primé&ru pouze cca 13 % pacientl s VO v CR, je tfeba
pocitat s navySenim personalni kapacity center v zavislosti na dokladovaném
vzestupu poctu sledovanych pacientd v jednotlivych centrech.

Pocet pacientil sledovanych jednotlivymi CVSP-VO ma Siroké rozmezi a lisi se
i mezi pediatrickou a dospélou casti téhoz CVSP. Stredni hodnota celkového poctu
sledovanych pacientll na détskych pracovistich je 451 (60-4150), na pracovistich
pro dospélé 500 (45-5000).

Slozeni multidisciplinarniho tymu poskytujiciho pravidelnou komplexni péci
pacientdm centra. Ve Vvét$iné center je zavedena interdisciplindri a
multidisciplinarni péce, na které se podileji specialisté riznych medicinskych oborl
a dalSich zdravotnickych i nezdravotnickych profesi. Stfedni hodnota absolutniho
poctu kvalifikovanych lékafl center je 10 (3-26) na détskych a 9 (2-129) na
dospélych pracovistich CVSP. Krajni hodnota 129 Iékaft se tyka jednoho velkého
onkologického centra (ERN EURACAN), kde se na péci o pacienty s VO podili vétSina
lékarl daného pracovisté. Polet l1ékarl ve specializacni pFipravé je medianové 2 (0-
15) na détskych a 2 (0-28) na dospélych pracovistich CVSP. Po&et pracovnikl center
ma vsSak velmi malou vypovédni hodnotu, protoze vétsina z nich se podili i na péci
0 pacienty s béznymi onemocnénimi na pracovisti, jehoz je CVSP soucasti.
Z kvalitativniho hlediska centra uvadéji neexistenci ¢i nedostatecnou kapacitu
administrativniho pracovnika, datamanazera, psychologa, socidlniho pracovnika.
Vice nez polovina (59 %) pracovist nema zavedeny systém koordinace péce nebo
povazuje zavedeny systém za nedostacujici. Na vSech pracovistich kromé jednoho
neexistuje v soucasnosti funkce “koordinator péce”. Tu vétsSinou supluji oSetrujici
lékari, vedouci lékari nebo zdravotni sestry. Predpokladana napln prace
koordinatora péce na urovni CVSP bude ovérovana pilotnim testovanim v ramci
KA4. DalSim problémem je nejen absolutni nedostatek sester, ale zejména
nedostatek specializovanych sester systematicky vysSkolenych v problematice
prislusnych VO.

Casova naroc¢nost péce o pacienty s VO v podob& poctu hodin rediné
vénovanych péci o pacienty sVO pracovniky jednotlivych  profesi
v multidisciplinarnim tymu. Z hodinové naloZe pro jednotlivé profese byl odvozen
polet redlnych pracovnich Uvazk( v&novanych praci v CVSP a tato hodnota byla
vztazena k poftu pacientl sledovanych v centru. Na jeden plny Uvazek
kvalifikovaného lékare centra pripadd stfedni podet 351(15-1221) pacientd na
détskych a 420 (47-4333) pacientl na dospélych a smigenych pracovistich. Stredni
hodnota pracovniho Uvazku kvalifikovanych lékatd je 2,2 (0,7-5,8) na détskych a
1,1 (0,1-43,3) lékard na pracovistich pro dospélé. U Iékafl ve specializadni pripravé
je to 0,2 (0-3) na détskych a 0,2 (0-8,4) lékaid na pracovistich pro dospélé. Tento
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nizky pocet mladych 1ékaiG poukazuje na vysoké riziko prerudeni kontinuity péce
7 . v 7 7 v n O
Vv ramci generacni vymeny odborniku.

Centra hodnotila personalni kapacitu nasledovné: Az v 51 % vdech ERN tym0{ chybi
lékari specialisté, a to jak pro klinickou praci (51 %), tak pro provozovani klinického
vyzkumu (45 %). Déle je nedostate¢nd dostupnost lékafd pro interdisciplinarni
konzultace (45 %). Lékari ve specializacni pripravé pro klinickou praci zcela chybi
u 16 % ERN tymu. Z nelékarskych specialistl chybi psychologové/psychoterapeuti (ve
40 %), socialni pracovnici (36 %), fyzio/ergoterapeuti (25 %) a bioinformatici (32 %).
Mezi nezdravotniky jsou to pak pozice administrativniho pracovnika, kterého nema
k dispozici 55 % ERN tymd a datamanaZera, ktery neni soucasti témé&r poloviny tymd
(45 %). Za profese, které ERN tymy nejvice postradaji, byla oznacena vSeobecna sestra
a koordinator péce.

Tyto persondlni nedostatky maji za nasledek zejména dlouhé ¢&ekaci Ihity na
ambulantni vySetreni/ hospitalizaci, nedostatek C¢asu na jednotlivd ambulantni
vySetteni, dlouhé ¢ekani objednanych pacientd v ¢ekdrné& ambulance pred vySetfenim.
V dlsledku toho na pracovisti vznikd neptijemna atmosféra a vysoka miru stresu ¢i
vysokd mira neplacenych prescast lékarl. Lékari specialisté vénuji ¢as koordinaéni
¢i administrativni ¢innosti, kterou by mohl vykonavat nékdo jiny a to u 81 % vSech ERN
tymd. Je nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu i pribézné vzdélavani ¢lenl
tymu. Vyrazna je také nedostatecna kapacita interdisciplinarnich konzultaci.

Personalni nedostatky byly identifikovany velmi individualné, néktera pracovisté
hodnoti své persondlni kapacity jako dostatecné, nékde postradaji témér vsechny
lékarské, nelékarské i nezdravotnické profese.

3.4 Navrh doporuceného postupu

Persondlni a vécné zabezpedeni CVSP je definovéno v metodickém pokynu MZ CR
(Metodické dokumenty a formuldfe k centrm vysoce specializované péce -
Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz). Do doby, nez budou podklady pro vyzvy schvaleny,
je zakladnim pravnim predpisem, ktery definuje poZzadavky na pracovisté, personalni
vyhlaska ¢. 99/2012 Sb., o pozadavcich na minimalni persondlni zabezpeceni
zdravotnich sluzeb. Tento standard reflektuje poznatky z projektu, na jejichz zakladé
je personalni zabezpeceni nutné blize specifikovat pro CVSP jako celek i pro jednotliva
pracovisté, ktera jsou jeho soucasti:

I. Persondlni zabezpeleni vysoce specializované péce v CVSP-VO zajisti
dostatecnou kapacitu pro poskytovani této péce v rozsahu odpovidajicimu poctu
pacientd a mife naro¢nosti poskytované péce dle nastaveni jednotlivych oblasti
ERN specifikovaného v prislusném Standardu (care pathway).
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Pocet pacient jednotlivych diagnéz VO sledovanych v centru je monitorovan
spolecné s definovanymi charakteristikami péce zahrnujicimi indikatory kvality
péce (dle prislusného Metodického pokynu MZ CR) prostrednictvim pravidelné
analyzy vykéazanych vykonl vztazenych na Orphakédy v NRHZS (1x za rok),
vyhledové analyzou dat v Narodnim registru VO.

Mira klinickych Gvazkd kvalifikovanych |ékafd  poskytujicich  vysoce
specializovanou pé¢i v CVSP-VO odpovida poctu pacientt, které mé pracovisté
v dlouhodobé pécdi. Pocet pacientt sVO na jeden plny Uvazek (FTE=1,0
u poskytovatele) kvalifikovaného lékafe neni vys&i nez 300 pacientl s VO/rok.
Minimalni nepodkrocitelny pocet kvalifikovanych I1ékaiG v klinické péc¢i bez
ohledu na jejich klinické Gvazky je 2 z dGvodu zadkladni zastupitelnosti.

Védeckovyzkumna a vzdélavaci Cinnost je integralni soudasti kvalitni vysoce
specializované péce o pacienty s VO. Pro tuto cinnost je vyclenén Uvazek
v minimalni vysi 1,0 FTE na jedno pracovisté CVSP (tzv. “protected time”).

Zajisténi udrzitelnosti a kontinuity vysoce specializované péce v CVSP-VO
vyzaduje systematické zac¢lefiovani mladych lékatri do tymG CVSP-VO a jejich
soustavné zaskolovani v problematice VO. Po&et osob ,lékaiG v pripravé” pro
klinickou praci v CVSP odpovida poctu kvalifikovanych specialistd (kvalifikovani
lékari:nekvalifikovanym = 1:1), jejich FTE pro klinickou a védecko-vyzkumnou
praci v centru dosahuje souhrnné minimalné 50% celkového FTE kvalifikovanych
specialisty.

Zakladem komplexni péce poskytované v CVSP-VO je multidisciplinarni tym
(MDT). Jeho slozeni a uvazky jsou specifické pro jednotlivé skupiny VO a jsou
definovany ve specifickém standardu, pfipadné v dokumentaci MZ CR
(Metodické dokumenty a formulafe k centrim vysoce specializované péce -
Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz). Ve vSech CVSP-VO jsou kli¢ovymi cleny MDT
kromé lékarl pracovnici nasleduijicich profesi:

a) Zaskolenda vseobecna sestra

b) Terapeut (fyzioterapeut, ergoterapeut, nutri¢ni terapeut)

) Koordinator péce

d) Odborny pracovnik spravy zdravotnickych informaci

e) Klinicky psycholog, psycholog ve zdravotnictvi

f) Zdravotné socialni pracovnik
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4. Systém ,,prechodové péce" o dospivajici pacienty
a jejich prevedeni do péce specialisti pro dospélé

4.1 Mezinarodni kontext

Tzv. prechodova péce (angl. ,transition care") je v kontextu VO definovana jako péce
poskytovana pacientovi s VO v obdobi dospivani a mladé dospélosti. Jejim cilem je
nejen priprava na prevzeti zodpovédnosti za péci o vlastni zdravotni stav, ale i pomoc
s hledanim vhodného profesniho zaméreni a v neposledni radé pomoc se socialni
integraci.

Diky modernim medicinskym postupim se stdle vice déti s vzdcnymi onemocnénimi
doziva dospélosti, avsak prechod do dospélé zdravotni péce je pro né provazen mnoha
uskalimi. Mnozi pacienti nedostavaji adekvatni péci, nebo jsou zcela ztraceni v mezere
mezi détskou a dospélou péci. Organizace hladkého prechodu z détské do dospélé péce
vyzaduje predevsim Cas, zkusenost a ochotu predavajiciho i prebirajiciho Iékare se na
tomto procesu aktivné podilet. Predpokladem je také dostatecna kapacita pracoviste,
které ma pacienta do dospélé péce prevzit.

Dostupna literatura tykajici se obecné prechodové péce u vzacnych onemocnéni je
shrnuta Y% recentnim prehledovém ¢lanku
(https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC9139297/pdf/children-09-00710.pdf Sandquist M,
Davenport T, Monaco J, Lyon ME. The Transition to Adulthood for Youth Living with Rare
Diseases. Children (Basel). 2022 May 12;9(5):710. doi: 10.3390/children9050710.
PMID: 35626888; PMCID: PMC9139297).

Problematika je prehledné zpracovana do formatu narodniho standardu (“model of
care”) vydaného irskym ministerstvem zdravotnictvi
(https://www.lenus.ie/handle/10147/626908).
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Tento model rozdéluje proces tranzice do 5 vékovych obdobi od 11 let do dospélosti,
kde kazdé obdobi ma své specifické Ukoly jak na strané pacienta a jeho rodiny, na
strané zdravotnického tymu. Prehledné jsou uvedeny na nasledujicim obrazku:

FLOWSHEET 1: GUIDING PRINCIPLES FOR TRANSITION OF YOUNG PEOPLE WITH A RARE DISEASE ACCORDING TO AGE

=

m

—

=

=

*Introduce to *Re-explore patient's *Aim to see *Address steps to *Transition
transition '“:' "'n ot patient alone for transfer of care: complete when
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Souhrnna publikace polskych autort z roku 2023 (https://www.jhpor.com/home/Article/2351)
definuje proces pfechodové péée podobnym zplsobem, jak je znédzorné&no nize (Milska-
Musa K., Labunets K., Kie¢-Wilk B., Wierzba J., The value of the health care transition
in the treatment of patients with rare diseases - highlights for clinicians, J Health Policy
Outcomes Res):

POLICY/GUIDE TRACKING & READINESS TRANSFER OF CARE TRANSITION

Develop, discuss, and MONITORING Assess self-care skills PLANNING . Transfer to adult- COMPLEHON
share Ircr_\sih’cn gnd Track progres using a dand offer education on Deve\o_p HCT plan with eentarad core ahdio Conh_rm 1rcmsfe|: )
care policy/guide flow sheet registry identified needs medical summary an adulf practice completion and elictit

feedbackA

AGE 12-14 AGE 14-18 AGE 14-18

¢

[ Transition Readiness Assessment Questionnaire ]

AGE 14-18

AGE 18-23

Perspektiva pacienty a jejich pohled na prechodovou pé¢i je shrnuta v publikaci Ferrara,
L et al 2017 The transition of patients with rare diseases between providers: the patient
journey from the patient perspective. International Journal of Integrated Care, 17(5):
A157, pp. 1-8, DOI: dx.doi.org/10.5334/ijic.3465.
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K dispozici jsou dale specifickd doporuceni pro proces tranzice u rady VO, napf. pro
détska revmatickd onemocnéni (Foster HE et al. Ann Rheum Dis 2017, 76:639-646),
Kawasakiho nemoc J Am Heart  Assoc. 2021;10:e023310. DOI:

10.1161/JAHA.121.023310), vzacna onemocnéni kosti
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1769721223001970, vrozené vady metabolismu
https://www.frontiersin.org/journals/medicine/articles/10.3389/fmed.2021.652358/full, némecka

studie analyzovala problematiku v nedavno publikované studii (Grasemann et al.
Orphanet Journal of Rare Diseases (2023) 18:93).

Predani pacienta do dospélé péce ma tedy zahrnovat postupné a planované
prizplisobeni péce poskytované détskym pacientim tak, aby byla kompatibilni
s potfebami a ocekavanimi dospivajicich a mladych dospélych, kteri vstupuji do péce
lékard pro dospélé. Péée o pacienty s VO vyzaduje specidlni pFistup k zdravotnimu
prechodu, ktery zohlednuje jejich unikatni potfeby a komplexnost péce. Je klicové, aby
byl zajistén planovany, postupny (nejedna se o jednorazovy proces) a koordinovany
prechod mezi pediatrickymi a dospélymi specialisty, spolu s dostupnosti kontinualni
podpory a pece za Ucelem minimalizace rizika ztraty péce a zachovani kvality Zivota
pacientl se vzacnymi onemocnénimi p¥i prechodu do dospélosti.

Dal$im dileZitym aspektem prechodové péce je edukace rodi¢t/pedujicich, jak
postupné delegovat Frizeni zdravotniho stavu na samotného dospivajiciho
pacienta. Tento proces by mél zahrnovat jak praktické kroky, tak budovani divéry
v jeho schopnosti a povédomi o vyznamu pravidelné péce a monitoringu. Spravné
nastavend edukace pomahd predchdzet situacim, kdy mlady dospély zlstava
nepripraveny Celit vyzvam spojenymi s péci o vlastni zdravi v ramci dospélé zdravotni
péce.

Predani pacienta do dospélé péce by nemélo probihat v akutni fazi choroby, je-li
to alespon trochu mozné. Kontinualni a postupny prechod by mél této situaci zabranit.
V idedlnim pripadé by se méla tranzice ridit individualnim planem, ktery by pro kazdého
pacienta (skupinu pacientd se stejnou diagndzou) zahrnoval a zajisfoval zdravotni,
socialni a vzdélavaci potreby pacienta.

Prechodova péce by dle publikovanych doporuceni méla byt dlouhodobym
systematickym procesem, ve kterém se poji edukace dospivajiciho ditéte a jeho rodi¢h
tymem pediatrického pracovisté se seznamovanim se se systémem péce o dospélé
pacienty a nasledné i s prislusnym dospélym specializovanym pracovistém.
Doporucenym formatem je napriklad zavedeni tzv. spojené ambulance na détském
pracovisti. Pfi planovanych kontrolach se pacient i jeho rodice mohou setkdvat
soucasné s odborniky détského i dospélého centra.

3.4.2 Situace v CR

Ve zdravotnickém systému Ceské republiky neni problematika ,pfechodové péce"
formalné zakotvena pro zadna chronicka onemocnéni. Pacienti jsou v péci détskych
zdravotnickych zarizeni standartné do svych 19. narozenin, poté je jim v idedlnim
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pripadé vydana vystupni zdravotni zprava a doporuceni, aby si nasli prislusného
dospélého specialistu. Ambulantni péce v nékterych détskych odbornych ambulancich

O v - v Ve . . 7 v . Le VW 7
muze teoreticky pokracovat dele, kontinuita pece je zajistena v oblastech, které
z hlediska odborné kvalifikace |ékare zahrnuji celé vékové spektrum (napf. obor
Alergologie a klinicka imunologie, O¢ni lékarstvi).

Hospitalizace pacientd nad 18 let v détskych zdravotnickych zafizenich ale neni
hrazena. Prechod do dospélé specializované péce je v pfipadé vzacnych onemocnéni
zacinajicich v détstvi (cca 70 % VO) komplikovan zejména nedostatecnou kapacitou
nebo neexistenci srovnatelné kvalifikovanych tymd specialisti pro dospély vék.
Pracovi&té pecujici o détské pacienty s VO Fedi tuto situaci riznorod& v souvislosti
s lokalni situaci a individualné neformalné domluvenymi moznostmi predavani
pacientd. Rada center si &ast svych ,odrostlych® pacientd ponechdvéd v pédi
i v dospélosti, zejména pokud se jedna o typ péce, kterd neni v dospélém systému
zavedena.

4.3 Podklady

Situace v oblasti prechodové péce byla studovana v ramci dotaznikového Setreni,
kterého se Ucastnilo 54 pracovist u 13 poskytovatell, kterd jsou souc¢asti 42 center
vysoce specializované péce pro vzacna onemocnéni ve 20 ERN.

26 pracovist uvedlo, Ze pecuji primarné o dospélé pacienty, 28 pracovist je détskych,
pripadné Castecné pecujicich i o dospélé pacienty s VO.

Celkem 11 ERN (ENDO, EpiCARE, ERKNet, EuroBloodNet, EURO-NMD, GuardHeart,
Lung, RARE-LIVER, RITA, Skin, RND) disponuje samostatnym oddélenym pracovistém
pro déti a dospélé pacienty. Dochazi véak k tomu, Ze expertiza jednotlivych pracovist
neni u détského a dospélého pracovisté téze ERN vzdy totozna a u nékterych skupin
onemocnéni tak existuje pro pacienty pouze détské, vyjimecné pouze dospélé
pracovisté (ale ne obé zaroven).

Dvé ERN jsou zastoupeny pouze détskymi pracovisti a nemaji zatim v CR partnerské
ERN pracovisté pro dospélé pacienty (BOND, ERNICA). ERN EURACAN (vzacné nadory
dospélych) a ReConnet (vzacna onemocnéni pojiva dospélych) zahrnuji pouze dospélé
pacienty, protoze tato onemocnéni zacinaji primarné v dospélém véku. Détské
partnerské centrum neni ustanoveno pro ¢ast problematiky ERN LUNG (intersticialni
plicni procesy a plicni hypertenze).

U ERN, které maji samostatna pracovisté pro déti i dospélé s prekryvajici se expertizou,
jsou obvykle pacienti predavani mezi témito pracovisti za predpokladu dostatecné
kapacity dospélé casti. Détska pracovisté, ktera nedisponuji partnerskym ERN centrem,
kam by mohli byt ich pacienti po dosazeni dospélosti predani, své pacienty vétSinou
odesilaji ke specialistim nonERN pracovist nebo si je nechavaji ve své péci (MetabERN).

.~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
CZ.03.02.02/00/22_046/0002450

22



Spolufi : ©
B S SEPOVO

CESKE REPUBLIKY

DileZitym aspektem je skutecnost, Ze néktel pacienti se z monitorované péce ztraceji,
coZz znamena, ze nejsou dale sledovani na pracovisti, které by mélo status CVSP-VO,
a neni jasné, jaky je jejich dalsSi zdravotni stav a kde jsou v souvislosti se svou
diagndzou VO sledovani.

Souhrnné jsou tedy v CR zavedeny 3 scéndre pro predavani pacientd s VO z pediatrické
do dospélé péce:
e Predani v ramci détské a dospélé casti téhoz CVSP-VO
e Prechod do ,dospélé" péce u stejného zdravotnického tymu (napr. METAB, RITA-
PID, AID)
e Predani do vice nebo méné specializovaného pracovisté jiného poskytovatele

Zpusob predavani pacientt

Z celkem 28 pracovist, kterd maji v pécéi bud’ détské, nebo jak détské, tak i dospélé
pacienty, se 24 vyjadrilo na téma predavani péce pacientl 58 % (14 z 24) z té&chto
pracovist uvedlo, ze je v ramci jejich pracovisté predani pacienta do navazné péce
jednorazovou zalezitosti, kdy pacient opusti pracovisté détského typu a na dalsi
kontrolu se objednava/je objednan jiz do dospélého centra. 33 % (8 z 24) pracovist
uvedlo, Ze predani pacienta je déletrvajicim procesem.

Pracovisté MetabERN a ERN EYE uvedly, Ze svym pacientdm poskytuji ndvaznou péci
a samotné predani péce tak neni stejny proces, jako u vyse zminénych pracovist.

Zhruba 20 % pracovist uvedlo, Ze jsou pacienti pfi pfedani vybaveni souhrnnou zpravou
a je jim doporuceno, aby si domluvili dalsi odborné sledovani v misté bydlisté/studia.

TéméF 29 % pracovist uvedlo, Ze jsou pacienti vybaveni souhrnnou zpravou
a pracovisté jim domlouva individudini predani do péce specialisty dostupného v misté
bydli&t&/studia. Proces predani pée probiha na pracovistich velmi variabilng&, primé&rné
zaCind v 18 letech (vyjimkou je zapoceti procesu predani jiz 15 letech), finalni vék
predani do péce je vétSinou 18-19 let, v nékterych pripadech si pacienta pracovisté
nechavaji az do véku 20-25 let, vyjimecné i déle.

Z pracovist, kterd maji v péci détské pacienty (détska i ,smisend" pracoviste), se pouze
36 % (10/28) pfi predani pacientd fidi predem stanovenym algoritmem ve
spolupraci s uréenymi dospélymi pracovisti Ci pracovistém, které je expertem na
problematiku prislusného VO (je centrem ERN nebo ma parametry takového centra).

Pouze 11 % pracovist (3/28) uvadi, Ze je prechodova péce koordinovanym
procesem. Na téchto pracovistich se na procesu tranzice podileji nasledujici
pracovnici: détsti i dospéli l1ékari se specializaci na konkrétni VO, koordinator péce,
pracovnik pacientské organizace a nékdy také specializované sestry.
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o Dv& tretiny pracovist neni pIné spokojeno se zplisobem predavani svych pacientd
do dospélé péce. Jako hlavni dlvody uvedli nasledujici: Absence koordinatora
(prechodové) péce, pripadné tzv. “tranzi¢ni sestry”

e Absence psychologa béhem procesu tranzice

e Neochota nékterych dospélych center prebirat “komplikované” pacienty

e Absence pravidelného setkavani pediatrickych a dospélych specialistti s ohledem na
problematiku danych VO

e Predani do péce "dospélého" specialisty je Casto zavislé na osobnich kontaktech
predavajiciho a neni doposud kvalitné systémoveé osetfeno

¢ Nedostatecna Casova kapacita

e Chybéjici kody pro vykazovani prechodové péce

e Absence dospélych specialistll pro nékterd VO (pacienti s VO tak mohou vyuzivat
standardni pé¢& v misté bydlisté, kterd Fedi prib&zné problémy a sloZit&jsi pozdni
komplikace spojené s VO se resi na primarnim détském pracovisti)

4.4 Navrh doporuceného postupu

Prechodova péce charakterizuje specifické aspekty komplexni zdravotné-socialni péce
o pacienty v dospivani a mladé dospélosti v obdobi pripravy a realizace prevedeni do
péle specialistl pro dospélé. Pfechodova péce se netykd pouze aspektl péce jako
takové vcetné vlastniho predani pacienta od jednoho zdravotnického tymu do tymu
druhého (transfer). Je spojena s procesem prebirani odpovédnosti za vlastni zdravotni
stav a péci o néj po dosazeni dospélosti. Proto je soucasti prechodového planu kromé
edukace pacienta a jeho rodiny i zhodnoceni stavu pacienta, miry komplexity a celkové
progndzy onemocnéni ve vztahu k mire sobéstacnosti a typu dlouhodobé péce.

CVSP-VO a SPSP-VO pecujici o détské pacienty maji definovana partnerska pracovisté
pro dospélé pacienty v ramci prislusné ERN. Kazda ERN ma stanovena zakladni pravidla
pro predavani pacientd, kterd zohledriuji specifika dané skupiny VO.

Obecna pravidla pro prechodovou péci

I. Koordinace procesu tranzice:

a) Prechodova péce pacienta s VO je vedena pediatrickym tymem specializovaného
pracovisté koordinujiciho jeho dlouhodobou péci (CVSP-VO & SPSP-VO) ve
spolupraci s prebirajicim dospélym tymem téhoz, nebo jiného specializovaného
pracovisté. Zacina v dospivani mezi 11-14 lety zivota a konéi v dobé plné
adaptace pacienta na systém dospélé péce (obvykle kolem 20 let véku). (Viz.
souhrnny prehled z nalezenych zdrojii)

b) Je definovana klicova osoba odpovédna za podporu pfi tranzici (case manager,
hl. oSetrujici Iékar, koordinator péce aj.)

II. Klicem k prechodové pécdi je vytvoreni (pisemného) “Planu prechodové péce”,
ktery by mél u dlouhodobé sledovanych pacientl vzniknout do 14-15 let véku.
Tento plan zahrnuje zdravotni, socialni a vzdélavaci potreby pacienta

III.  Plan prechodové péce ma nasledujici ¢asti:
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a) Zhodnoceni stavu pacienta a dlouhodobé progndézy ve smyslu
pravdépodobnosti dosazeni sobéstacnosti i limitace délky Zzivota a miry

mentalni/fyzické disability apod.

b) Definovani komplexity potrebné péce a jejich jednotlivych slozek (zdravotni

péce jinych specialistt, socialni pé&e, paliativni & respitni péce atd.)

c) Plan edukace pacienta a jeho rodiny, stanoveni cild (napt. do kdy ma dité
pochopit principy jednotlivych Ié&ebnych postupl, kdy si ma samo zadit chystat

¢i aplikovat Iéky, kdy za¢ne chodit samostatné na kontroly atd.)
d) Stanoveni variant prebirajicich specializovanych pracovist

e) Harmonogram prechodové péce se stanovenim naplné jeho jednotlivych fazi

i role ¢lent zdravotnickych tymd, rodi¢ a pacientd v jejich realizaci.

f) Plan prechodové péce je revidovan jednou za rok do doby realizace

transferu (definice prislusného vykonu - revize planu prechodové péce)

Logistika prechodové péce a vlastniho transferu

I.

IL.

III.

IV.

Realizace prechodové péce je koordinovana pracovnikem multidisciplinarniho

tymu (MDT) k tomu uréenym

Prechodova péce je realizovana v ramci pravidelnych ambulantnich kontrol ve

specializovaném pracovisti

V poslednich meésicich pred vlastnim transferem maji alespori 2 kontroly
charakter ,spojené ambulance" za pfitomnosti predavajiciho a prebirajiciho
specialisty, ptipadné i dalsich ¢lenG MDT, kdy jsou pacientovi a jeho rodiné

poskytnuty praktické informace k provozu prebirajiciho pracovisté

Pri posledni kontrole na predavajicim pracovisti dostane pacient podrobnou
vystupni zpravu a termin prvniho vySetreni v prebirajicim dospélém pracovisti
V pripadé nedostaveni se k planované kontrole prebirajici pracovisté kontaktuje

koordinatora prechodové péce, ktery dale komunikuje s pacientem a rodinou
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5. Propojeni systémui komplexni sdilené péce v CVSP
s kontaktnimi misty/koordinatory zdravotnich
a socialnich sluzeb a Stanoveni standardni vazby
zdravotnich a socialnich sluzeb na cinnost CVSP

Nasledujici ¢ast narodniho standardu predstavuje ndvrh Propojeni systémd komplexni
sdilené péce v centrech vysoce specializované péce s kontaktnimi misty/koordinatory
zdravotnich a socidlnich sluzeb na narodni a regionalni Urovni s Stanoveni standardni
vazby zdravotnich (paliativni péce, domaci péce, fyzioterapie, ergoterapie,
psychoterapie, nutri¢ni péce) a socidlnich sluzeb (napf. respitni péce, pecovatelské
sluzby, osobni asistence, stacionare) na cinnost center vysoce specializované péce.
Vzhledem k vysoké provazanosti obou ¢asti byla tato témata zpracovana ve spole¢ném
navrhu.

5.1 Mezinarodni kontext

Management péfe u pacientd se vzacnym onemocnénim vyZzaduje kromé
specializované zdravotni péce také pédi socialni, a kromé péce centrové i péci
regionalni. Pro propojeni jednotlivych slozek a zajisténi komplexni podpory pacienta a
jeho rodiny je st&Zejni souhra jednotlivych aktérl, sdileni informaci, vysledkd,
dokumentace, planu péCe a znalost specifickych potfeb  spojenych
s danym vzacnym onemocnénim, v nejlepsim pripadé znalost celkového kontextu, ve
kterém pacient a jeho rodina Zzije.

Reseni v propojeni rlznych slozek péde nabizi role tzv. koordintora péce (care
coordinator, patient care coordinator), ktery je v nékterych zemich soucasti systémové
podpory pacientl se zavaznym chronickym onemocnénim a jejich rodin (Norsko:
https://www.helsenorge.no/en/health-rights-in-norway/barnekoordinator/ #right-of-appeal;

UK: https://www.transformationpartners.nhs.uk/programmes/personalised care/arrs-roles/care-
coordination/).

Ze zahrani¢nich zdroji jsou, kromé detailniho upfesnéni pojmu koordinace péce
(https://pmc.ncbi.nim.nih.gov/articles/PMC7319081/), k dispozici také kvalitativni a kvantitativni
data poukazujici na potfebu koordinace péce u pacientl se vzacnym onemocné&nim a
na uzite¢nost a pozitivni dopad této sluzby.

Dokument “Hidden costs of rare diseases” (https://geneticalliance.org.uk/wp-
content/uploads/2024/02/hidden-costs-2016.pdf) upozornuje na skryté naklady
nekoordinované péce na strané zdravotniho systému (1 ze 3 pacientl byl chybné
diagnostikovan a lécen pro jiné onemocnéni), stejné tak na skryté naklady pacienta a
pedujicich (zamegkané hodiny/dny v zaméstnani kvdli éetnym kontroldm. Obdobna
studie zase prokazuje, ze koordinace péce pomaha snizit naklady pro zdravotni systém
(https://health.ucdavis.edu/nursing/Research/research _distinctions/ca_mobile.html).
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O zasadni roli koordinace péce pro zdravotni systém jsou presvédceni pacienti i lékafri
- podle getfeni u vice ne? 6200 respondentd ze Spojeného kralovstvi povaZzuje 18 %
lékarl a 19 % rodin pacientl koordinaci péce za nejdileZit&jsi vyzvu pro soucasné
zdravotnictvi (https://ojrd.biomedcentral.com/articles/10.1186/s13023-024-03353-0).

Podle dokumentu Integrated Care (http://www.rd-action.eu/wp-
content/uploads/2018/09/INTEGRATED-CARE.pdf) absolvuje 65 % respondentl se vzacnym
onemocnénim nespocet ndvitév u riznych specialistl béhem kratkého ¢asového Useku
a 67 % respondentl se shoduje, Ze poskytovatelé sluzeb spolu $patné komunikuji a
nedochazi ke sdileni informaci. Dale je k dispozici nékolik kvalitativnich studii, které
popisuji konkrétni zkuSenosti pacientl se vzacnym onemocnénim se zdravotnim
systémem (https://geneticalliance.org.uk/wp-content/uploads/2024/01/Coordinating-Care-Report-
2023.pdf; https://www.frontiersin.org/journals/public-health/articles/10.3389/fpubh.2019.00236/full).

Ve Spojeném kralovstvi nabidla zadsadni podklady pro systém koordinace péce studie
Concord (Coordinated Care of Rare Diseases), kterd predstavila zkusenosti pacientd,
pelujicich a poskytovatel( péce s koordinaci péde a zaznamenala negativni dopady
absence koordinace péce na fyzické a psychické zdravi pacientl a finanéni zatéZ, kterd
z absence koordinace plyne. Ze studie vyplyva, ze kombinaci planu péce, pristupu ke
specializované péci a koordinatora péée ma pouze 2 % respondentl (z celkovych 760
zahrnutych pacientt se vzacnym onemocnénim)
(https://www.journalslibrary.nihr.ac.uk/hsdr/LNZZ5321 #/abstract).

Aktudlné je ve Spojeném kralovstvi koordinace péce garantovanou sluzbou u vsSech
“Centres of excellence”, obdoby ceskych Center vysoce specializované péce
(bttps://www.nussrepair.com/news/what-centers-of-excellence-in-healthcare-institutions-means).

Z dalSich zahrani¢nich priklad( je napfiklad v Norsku koordinator péce pfidélen roding,
ktera ma (nebo ocekava) dité se zavaznym chronickym onemocnénim, mistni
samospravou na zakladé informace predané poskytovatelem péce nebo rodinou ditéte
(https://www.helsenorge.no/en/health-rights-in-norway/barnekoordinator/#right-of-appeal ).

5.2 Situace v CR

Systém poskytované zdravotni a socidlni péce vychazi ze zakona ¢. 372/2011 Sb,,
o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich poskytovani, a ze zédkona ¢. 108/2006 Sb.,
o socialnich sluzbach.

Také v Ceské republice se koordinace péce stdvd predmétem pilotnich projektl
a vyzkumu. Zavedeni pozice Koordindtora péce je také jednim z cilG Koncepce péce
0 déti a dospivajici se zavaznou Zzivot limitujici a ohrozujici diagnézou a jejich rodiny,
dokumentu sestaveného v roce 2021 na zakladé Sirokého mezioborového konsensu
odbornik{ (https://pallium.cz/wp-content/uploads/2022/12/Koncepce-pece-o-deti-se-zavaznou-
diagnozou A5 online.pdf). Nadace rodiny VICkovych spolu s Institutem Pallium spustila
pilotni testovani tfinacti koordinatord péce u détskych pacientd se zdvaznou Zivot
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limitujici diagndézou, které probihd od 1. ledna 2024 do 31.12.2025 ve trech
nemocnicich (VFN, FN Motol, FN Olomouc) a u tfech poskytovatel( terénnich socidlnich
sluzeb (Mobilni hospic Strom zivota, spolecnost Energeia a Spolecnost pro ranou péce).
Z predbéznych dat projektu vyplyva (https://www.koncepce.info/wp-
content/uploads/2024/10/Magdalena-Lackova Koordinator-pece-v-datech Olomouc-1.pdf), ze
nejCastéjsi poskytnutou sluzbou je koordinace zdravotni péce klienta, dale pak zajisténi
navaznych sluzeb, socialni poradenstvi ¢i pomoc se zajisténim kompenzacnich
pomucek. Vy&&i pocet klientd vykazuji nemocniéni koordinatofi oproti regionainim
sluzbam, ov&em regiondlni pracovnici stravi primérné jednim Ukonem vice ¢asu nez
nemocnicni koordinatofi.

Na koordinaci péce se zaméril také Kraj Vysocina v projektu Vysocina pecuje, ve kterém
testoval plsobeni tzv. Koordinatord pomoci, které rozdélil na nemocni¢ni koordinatory
a krajského koordindtora pomoci. Po ukonceni projektu byly tyto pozice (nemocnicni

i krajsky koordinator) zachovany a Kraj navazal dalSim projektem (https://www.kr-
vysocina.cz/rozvoj-a-podpora-procesu-pro-zkvalitneni-poskytovani-sluzeb-socialne-zdravotniho-pomezi-v-

kraji-vysocina/d-4123359), ktery rozviji problematiku zdravotné-socialniho pomezi, jeho
soucasti je napr. pilotni testovani lékarské sluzby pro pobytova zarizeni socidlnich
sluzeb digitalni hybridni medicinou.

V oblasti socialni péce figuruje obdoba koordinace péce - tzv. case management, tedy
“proces planovani, vyhledavani, prosazovani a monitorovani sluzeb z riznych socidlnich
a zdravotnich organizaci”

(https://www.nycourts.gov/reporter/webdocs/nasw_standards socialwork casemgt.htm).

Zakon o socialnich sluzbach uklada obcim III. stupné uUkol koordinovat poskytovani
socialnich sluzeb a realizovat socialni praci s cilem jednak nepriznivou socialni situaci
téchto lidi reSit a za druhé tyto lidi socidlné zaclenovat (Zakon 108/2006 Sb., § 92,
odst. d). Case management je tedy zpravidla v gesci socialnich pracovnikd na socialnim
& socialné zdravotnim odboru obce s rozsitenou plsobnosti.

Jak ale popisuje dokument MPSV CR MozZnosti a podminky uplatriovdni Case
managementu v socialni praci na obecnich uradech zamérené na klienty v Zivotnich
situacich dlouhodobé péce (https://www.mpsv.cz/documents/20142/756919/Projekt VUPSV-S2-
5 Hlavni vystup.pdf), nejéast&jéi “zachyt” ptipadl ke case managementu je v ptipadé
aktivity na strané klienta (”lidé se ndm hlasi sami”). V tomto kontextu je ddleZité, jak
se potrebni o této moznosti podpory dozvi nebo maji Sanci dozvédét.

v vrs

Case managementu se vénuje nékolik vydanych dokumentt i sou¢asné bé&Zici projekt
na MPSV CR

(https://www.societyforall.cz/file/7009b85da479d284a845036f139544cb21b27d54.pdf?name=Metodika
%20case%20managementu; https://tudytam-vzdelavani.cz/wp-content/uploads/2020/05/Case-
management-na-obci%CC%81ch Informace-0-syste%CC%81move%CC%81m-CM-pro-obce.pdf;
https://www.mpsv.cz/podpora-implementace-koordinovaneho-pristupu-v-systemu-poskytovani-socialni-

ochrany-v-cr), nicméné propojeni zdravotnich a socialnich sluzeb reSeno neni. V praxi se
case managementu vénuje také nékolik organizaci (Global Partner, Rytmus, Asistence,
Centrum komunitnich sluzeb Pro Zivot a dalsi), ovSem systémové zakotveni koordinace
péce, zdravotni i socialni, zatim chybi.
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5.3 Podklady

V ramci klicové aktivity 1 projektu SYPOVO bylo provedeno dotaznikové Setfeni mezi
zastupci pacientskych organizaci ¢i jednotlivymi pacienty (v pfipadé neexistujici
pacientské organizace pro dané onemocnéni), ve kterém celkem 40 respondentt -
zastupcl pacientd Center vysoce specializované péce pro vzacna onemocnéni z 15 ERN
- poskytlo zkugenost se systémem socilni péce v CR.

U péti ERN (ERNICA, EURACAN, eUROGEN, GENTURIS, RARE-Liver), které jsou
v projektu SYPOVO zapojeny, se nepodafrilo zkontaktovat pacientskou organizaci Ci
zprostiedkovat zkugenost pacientd, zejména proto, ze pacientské organizace pro dand
onemocnéni v CR neexistuji nebo proto, ze pacienti pro charakter svého onemocnéni
socialni podporu nevyhledavaji. Ze 40 respondentl $lo ve 35 pfipadech o pacientské
organizace, 5 vyplnénych dotaznikl poskytli individudIni pacienti.

Z dotaznik{ vyplynula nasledujici zjisténi:

e Socialni sluzby nejcastéji vyuzivaji pacienti z MetabERN, ERN RND, EpiCare, ERN
NMD, jde tedy predevsim o pacienty se zavaznym neurologickym onemocnénim (i
vrozenym metabolickym syndromem.

e Nejcastéji vyuzivané sluzby, napfi¢ ERN, jsou socidlni poradenstvi, rand péce
a osobni asistence.

e 37,50 % respondentl uvadi, Zze socidlni sluzby nevyhovuji jejich specifickym
potfebam, uvadéji tedy nedostatek sluzeb potfebnych pro jejich diagndzu.

e Prikladem je pomoc s presuny (transport budto na vysetreni nebo svoz do
Skoly, do prace) ¢i odlehCovaci sluzba, ktera by byla ochotnd podat Iéky ci
vyzivu do PEG (zdravotni postizeni by nebylo prekazkou vyuziti sluzeb).

Pacienti by vitali také jiny typ Ci jiné nastaveni sociadlnich sluzeb:

e 86 % respondentl vnima rozdil v regionaini dostupnosti sluzeb i v posuzovani
z&dosti (v rdamci jednoho onemocnéni mezi rliznymi pacienty).

e 31 % se potkava s nedostate¢nou informovanosti Ufednikd & socialnich pracovnikd
o0 jejich onemocnéni.

e Zaroven upozoriuji na rozdil mezi pacienty, u kterych je postizeni ocividné
a pacienty, kteri maji tzv. “neviditelné” ¢i dynamické postizeni.

65 % zaznamenava Casta odvolani v Zadostech o socialni podporu a:

e Povazuji za vysilujici opakované zadat o jiz pfiznané prispévky (v pripadé, Ze se stav
nemuZe zlepsit) a vyZzadovat zpravy vysvétlujici opakované podstatu onemocnéni,
které je progresivni.

e Narazeji na hodnotici skaly, které nereflektuji podstatu onemocnéni &i jeho
periodicky, dynamicky pribé&h a &asto dochazi k socidlnimu Setfeni ve chvili, kdy
vysledek nevypovida o dlouhodobé zatézi, kterou nemoc prinasi.

e \ pfipadech posuzovani dospélé osoby zase &Setfeni miZe prob&hnout pouze
s klientem, i kdyz ma napf. demenci v ramci svého onemocnéni a tim padem neni
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schopen podat odpovédi odpovidajici realné situaci (zapomina na situace, které
nemoc prinasi).

e Systém prispévku a potvrzeni na sebe nenavazuje a dochazi k prodlevam podpory
pfi opakovanych zadostech.

Socialni davky pobiraji pacienti napri¢ vSemi ERN, predevsSim prispévek na pédi,
invalidni dlchod &i kartu ZTP.

V mnoha odpovédich ovsem zaznél fakt, ze 4 stupné prispévku na péci nejsou
dostacujici (podle 20 % chybi moznost individualizované podpory), nékteré prispévky
jsou velice naro¢né na administrativu, byt ziskana vyse nereflektuje naklady spojené
s onemocnénim (napr. prispévek na mobilitu ¢i prvni stupen prispévku na pédi).

Nejvétsi potrebu socialni podpory maji pacienti predevsim pfi zhorSeni stavu a zhorseni
sebeobsluhy & praceschopnosti (uvedlo 54 % respondentd), pii sdéleni diagndzy
(13 % respondentl) nebo pfi zajisténi prispévkl/socidiniho dlchodu (10 %
respondentd).

V neposledni fadé uvadi 38 % respondentl nedostatek dostupnych a prehlednych
informaci. Informace o socidlni podpore ziskavaji pacienti nyni nejcastéji (51 %) od
pacientské organizace, od pacientskych organizaci se jim také nejcastéji (u 33 %
respondentll) dostdva individudiniho poradenstvi. Témé&F 38 % respondentd uvadi
nedostatek a neprehlednost informaci o sociadlnich davkach.

Pri moznosti volné specifikovat, jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili nejvice,
uvedli ve 35 % socialniho pracovnika se zkusSenosti se vzacnymi onemocnénimi na
Uradu, ve 29 % pracovnika v nemocnici, kde jsou sledovani a ve 12 % uvedli
koordinatora péce v centru, kde jsou sledovani.

Také odbornici se v analytickych zpravach zminuji o tom, s jakymi Ukony by od
koordinatora péce potrebovali nejvice pomoc - jde o koordinaci konzultaci a vysSetreni,
sb&r a zadavani dat do registrl, podklady pro Zadosti na paragraf 16, komunikaci
s pojistovnami + Fedeni zamitnutych Zadosti o podporu ¢ kompenzaéni pomdicku,
koordinaci multidisciplinarniho tymu, administrativni podporu Setreni kvality péce a
kvality zivota, administrativni podporu Ucasti ve studiich a grantovych projektech,
podavani zadosti o kompenzaéni pomdicky.

5.4 Navrh doporuceného postupu

Navrh systému zdravotné-socialni péce pro pacienty s vzacnymi
onemocnénimi

Na zaklad® vystupl kliové aktivity 1 projektu SYPOVO, dostupnych zkudenosti
z daldich projektt v dané oblasti, dostupné literatury a p¥ikladl organizace zdravotné-
socialniho pomezi v zahranici jsou navrzeny pozice, které pomohou zajistit komplexni
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péci o pacienty se vzacnymi onemocnénimi i jejich rodiny a které budou zaroven oporou
odbornikiim v koordinaci ¢innosti se vzacnymi onemocnénimi spjatych. S ohledem na
odliné potreby pacientl i charakter koordinovanych ¢innosti ve specializovanych
centrech a v misté bydlisté se jednd o dva typy koordinace ve spojeni s vysoce
specializovanou péci v CVSP-VO a v komunité.

I. Koordinator péce pri CVSP-VO

Koordinator péce pri CVSP-VO se s pacientem setkdva pfi prvni ¢ druhé navstéve
v centru. Nema byt poskytovatelem inicidlni psychologické podpory, ale je podstatné,
aby se s rodinou nejpozdéji pri druhé navstévé centra osobné seznamil a aby byl
osobou, kterd ma vyhrazeny cas resit to, co rodina v tu chvili nejvice potfebuje. Dle
charakteru onemocnéni centrum zvoli vhodnéjsi situaci k predstaveni koordinatora,
nicméné ze zku$enosti pacientd je podstatné, aby koordinator byl pfitomen co nejdfive.

Koordinator péce pri CVSP-VO bude hlavni sty¢nou osobou pro komunikaci pacienta
smérem k centru a dlouhodobym privodcem pacienta a jeho rodiny. S pacientem
probira otazky souvisejici se vzacnym onemocnénim, hleda cesty reSeni a koordinuje
pomoc dalSich profesi v pripadé potreby.

Naplr prace koordinatora péce pri CVSP-VO:

dozoruje a pomaha realizovat individualni plan péce

e koordinuje terminy kontrol u jednotlivych odbornikd, terminy vysetfeni a
vyzvedavani 1ékd, pomahad s organizaénim zajisténim preshrani¢ni péée v pfipadé
potreby

e pomoc pacientovi s vyplriovanim Zadosti o Uhradu kompenzacnich pomdcek &
béZné nehrazené zdravotni péci
koordinace, svolavani, vedeni agendy schiizek multidisciplinarniho tymu

e komunikace mezi CVSP-VO a lokdlnim poskytovatelem zdravotni péce, at uz
praktikem nebo mistnim ambulantnim specialistou & domaci péci - vyjednani
regionalni péce

e komunikace s regionalnim koordinatorem a sdileni planu péce
nabidne nebo zprostredkuje socialni poradenstvi

Koordinator péce pri CVSP-VO by mél mit zdravotni ¢i zdravotné-socialni vzdélani s
absolvovanym $kolenim pro dand onemocnéni. V prib&hu vykonavani praxe je
doporucena pravidelnd komunikace s Edukacnim centrem pro vzacna onemocnéni pri
CAVO, dale kurz krizové intervence a kontinudlni vzdélavani (kurz komunikace
zavaznych zprav, kurz mediace, novinky v socialnich sluzbach...).

Zakladnim pracovnim dokumentem je individualni plan, zalozeny na dokonalé znalosti
socialniho prostredi pacienta a planu péce dle lékare.
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Koordinator péce pri CVSP-VO je zaméstnancem nemocnice v ramci centra, ma
moznost délat zapisy do dokumentace (vlastniho druhu, nikoliv zasahovat do
lékarskych zprav) a moznost nahlizet do zdravotnické dokumentace pacienta.

Koordinator péce pri CVSP-VO zaroven v pripadé potreby kontaktuje regionalniho
koordinatora a preda informace o pacientovi, individualnim planu a konkrétnim
onemocnéni. Poté predstavi pacientovi jeho regionalniho koordinatora a ma i moznost
osobné navstivit pacienta v domacim prostredi Ci regionalniho koordinatora na jeho
pracovisti.

Frekvenci setkavani ¢i kontaktu si nastavi pacient s koordinatorem v individudlnim
planu podle potreby pacienta a kapacity koordinatora. Minimalni kontakt udrzuje
koordinator jednou za dva roky.

V ramci CVSP-VO je poskytovana zdravotni péce na co nejvyssi odborné urovni,
zaroven je také poskytovana socidlni péce prostrednictvim zdravotné socidlnich
pracovnikd.

II. Regionalni koordinator pro vzacna onemocnéni

Regiondlni koordinator pro vzacnd onemocnéni plsobi na krajském Ufadu préace.
Seznami se s klientem prostrednictvim koordinatora péce pri CVSP a jeho naplini prace
je pomoc se zajisténim:
respitni péce
e pomoc s podavanim Zadosti o socialni davky Ci sluzby, véetné odvolani
koordinaci potfebné podpory pro vzdélavani - komunikace se skolou a SPC stran
individualniho pfistupu vzhledem k danému VO
e koordinace socialniho zaclenéni - prevence socialni izolace a podpora zaméstnanosti
pacienta i pecujicich
e domadci, paliativni ¢i hospicové péce
rané péce
dozoruje pinéni individualniho planu péce v regionu - s lokalnimi poskytovateli
zdravotnich i socialnich sluzeb

Navrh propojeni péce pocita se zohlednénim fungovani jednotlivych ERN
v zavislosti na poctu pacientti, charakteristice VO, technickych moznostech
jednotlivych pracovist i na moznostech jednotlivych krajskych Gfadé prace.
Zdravotni a socialni péce musi reflektovat potreby pacienta a jeho rodiny a koordinace
obou slozek péce je pro zajisténi nejvyssi mozné kvality péce klicova.
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6. Stanoveni obecnych indikatorti kvality péce
v CVSP-VO

6.1 Mezinarodni kontext

Jesté pred ustanovenim Evropskych referencnich siti v roce 2017 vznikla fada
dokumentt tykajicich se principl ustanoveni expertnich center a jejich fungovani.
Odborna centra a evropskeé referencni sité v oblasti vzacnych onemocnéni jsou zminény
ve zpraveé skupiny na vysoké urovni z listopadu 2005, ve sdéleni Komise Evropskému
parlamentu, Radé&, Evropskému hospodaiskému a socidlnimu vyboru a Vyboru regiond
0 vzacnych onemocnénich: vyzvy pro Evropu (11. listopadu 2008), v doporuceni Rady
0 opatrenich v oblasti vzacnych onemocnéni (8. ¢ervna 2009) a rovnéz v doporuceni
pro narodni plany a strategie pro vzacna onemocnéni (Europlan) a v ¢lancich 12 a 13
smeérnice o preshranicni zdravotni péci (9. brezna 2011).

Analyza situace v Evropé tykajici se odbornych center a evropskych referencnich siti
byla vypracovana pracovni skupinou pro vzacna onemocnéni pod zastitou Evropské
komise (RDTF) (2005-2009) a Vyborem expertll Evropské unie na vzacna onemocnéni

(EUCERD) (2010—2011).
https://www.rd-action.eu/eucerd/RDACTION EUCERDARCHIVE.html# Toc66181201
https://www.rd-action.eu/eucerd/EUCERD Recommendations/ce cereco.pdf

Tato doporuceni z roku 2011 identifikuji nasledujici zakladni kritéria:

A. Poslani a oblast ptisobnosti odbornych center pro vzacna onemocnéni (VO)

v clenskych statech

a) Odborna centra se zabyvaji onemocnénimi, jez vyzaduji zvlastni pé¢i v dlsledku
obtizného stanoveni diagndzy, aby se predeslo komplikacim a/nebo aby byla
stanovena lécba.

b) Odborna centra predstavuji expertni struktury pro management a péci o pacienty
trpici vzacnymi onemocnénimi v dané spadové oblasti, pokud mozno na narodni,
pripadné i na mezinarodni Urovni.

c) Kombinovana plsobnost viech téchto odbornych center v jednom ¢&enském staté
zahrnuje vdechny potfeby pacientl trpicich vzacnymi onemocnénimi, a to
i v pripade, ze nemohou poskytnout cely rozsah sluzeb se stejnou Grovni odbornych
zkusenosti pro kazdé vzacné onemocnéni.

d) Odbornd centra spojuji nebo koordinuji ve specializovanych zdravotnickych
oblastech multidisciplindrni pristup, vcetné nelékarskych zdravotnickych odbornosti
a socialnich sluzeb, aby mohla slouZit specifickym potfebadm pacientt se vzacnymi
onemocnénimi, pokud jde o jejich 1é¢bu, rehabilitaci a paliativni péci.

e) Odbornd centra prispivaji k tvorb& postupl zdravotni péce pocinaje primarni pédi.

f) Odborna centra maji spojeni se specializovanymi laboratoremi a jinymi zafizenimi.

g) Odborna centra spolupracuji s pacientskymi organizacemi, aby byly zohlednény
i zajmy pacientd.

h) Odborna centra pftispivaji k tvorb& spravnych lé¢ebnych postupl a jejich &iteni.

i) Odborna centra poskytuji vzdélavani a odbornou pripravu zdravotnickym
pracovnikim ze vdech obord, véetné nelékafskych zdravotnickych odbornikd
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a odbornikd mimo oblast zdravotni péce (jako jsou ucitelé, osobni/domaci
asistenti), kdykoli je to mozné.

Odbornd centra pomé&haji zpfistupfiovat informace prizplsobené zvlastnim
potfebdm pacientt a jejich rodin, tykajici se zdravotnickych a socidlnich pracovnikd,
ve spolupraci s pacientskymi organizacemi a s portalem Orphanet.

Odborna centra se zabyvaji potfebami pacientl z riznych kultur a etnickych skupin
(tj. jsou vnimava va¢i jednotlivym kulturdm).

Podle narodnich/mezinarodnich etickych a pravnich rdmcl by odborna centra méla
v ramci svych pravomoci zajistit dodrzovani zdkazu diskriminace a stigmatizace
pacient{ trpicich vzacnymi onemocnénimi v celé Evropé.

m) Odbornd centra pfispivaji k vyzkumu, aby se zlepSily znalosti o téchto

n)

0)

P)

B. Kritéria pro ustanoveni odbornych center pro vzacna onemocnéni

onemocnénich a aby se optimalizovala diagnéza, péce a Iécba, véetné klinického
hodnoceni dlouhodobych G&ink{d novych zplsobu IéEby.

Pokud jde o jednotlivd onemocnéni, oblast plsobnosti kazdého odborného centra
nebo odborného centra na narodni Urovni se bude liSit v zavislosti na velikosti dané
zemé a na strukture narodniho systému zdravotni péce.

Odborna centra jsou v pripadé potreby v kontaktu s ostatnimi odbornymi centry na
narodni a evropské Urovni.

Je sestaven adresar oficialné nominovanych odbornych center, ktery je zverejnén,
mimo jiné na portalu Orphanet.

v clenskych statech

a)
b)
c)
d)

9)
h)
i)
i)
k)

1)

Kapacita k tvorbé a dodrzovani “spravné klinické praxe" (GCP) v diagnostice a péci.
Zavedeni systému fizeni kvality s cilem zajisténi kvality péce, vCetné narodnich a
evropskych pravnich predpisl, U&ast na vnitfnich i vnéjich programech kontroly
kvality.

Schopnost navrhnout ukazatele kvality péce v jejich oblasti a provadét méreni
vysledkd, véetn& hodnoceni spokojenosti pacientd.

Vysoka uroven odbornych znalosti a zkusenosti, ktera je dolozena napriklad poctem
nové doporucenych pacientl ¢& Zadosti o druhy nazor za rok a prostiednictvim
recenzovanych odbornych publikaci, grantd, stanovisek a vyukovych a $kolicich
aktivit.

Dostatecna kapacita pro péci o pacienty se vzacnymi onemocnénimi a poskytovani
odborného poradenstvi.

Prispivani k nejnovéjsimu vyzkumu.

Kapacita pro U¢ast na shromazdovani Gdajd pro klinicky vyzkum a pro Gcely
verejného zdravi.

Kapacita pro Ucast na pripadnych klinickych zkouskach.

Provozovani multidisciplinarniho  pristupu, zahrnuje Iékarské, nelékarskeé,
psychologické a socialni potreby (napriklad v ramci rady ¢i komise pro vzacna
onemocnéni).

Organizace spoluprace za Ucelem zajisténi kontinuity péce od détstvi pres obdobi
dospivani az do dospélosti.

Organizace spoluprace za Ucelem zajisténi kontinuity péce mezi vSemi stadii
onemocnéni.

Vazby a spoluprace s ostatnimi odbornymi centry na narodni a mezinarodni Grovni.

m) Vazby a spoluprace s pacientskymi organizacemi, pokud existuiji.
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n) Vhodna opatfeni pro zajité&ni postoupeni ptipadld v rdmci jednotlivych &lenskych
statd a pripadné z/do ostatnich zemi EU.

0) Vhodna opatfeni pro zlepseni poskytovani péle a zejména ke zkraceni cCasu
potfebného ke stanoveni diagndzy.

p) Zvazeni zavedeni metod eHealth (napf. sdilené konzultacni systémy, expertni
systémy pro odborné posouzeni na dalku a sdilena evidence pripadd).

C. Postup pro ustanoveni a hodnoceni odbornych center pro vzacna

onemocnéni v clenskych statech

a) Clenské staty prijmou opatfeni tykajici se zfizeni, ustanoveni a hodnoceni
odbornych center a usnadni dostupnost téchto center.

b) Clenské staty stanovi postupy pro vybér a schvaleni kritérii pro ustanoveni téchto
center a transparentni postup pro jejich ur¢ovani a hodnoceni.

c) Kritéria pro uréovani téchto center vymezena &lenskymi staty jsou prizplsobena
charakteristikdm onemocnéni nebo skupin onemocnéni, na které se vztahuje oblast
plsobnosti odbornych center.

d) Odborna centra nemuseji splfiovat néktera kritéria vymezena cClenskymi staty,
pokud nesplnéni téchto kritérii nema dopad na kvalitu péce a pokud odborna centra
maji zavedenou strategii za Ucelem splnéni téchto kritérii pro urovani ve
vymezeném c¢asovém obdobi.

e) Postup vybéru téchto center na Urovni ¢lenskych statl zajisti, aby uréend odborna
centra méla kapacitu a zdroje pro pInéni povinnosti vyplyvajicich z jejich nominace

f) Ustanoveni odborného centra plati na urcitou vymezenou dobu

g) Odborné centrum je pravidelné opakované hodnoceno na zakladé kritérii, ktera jsou
soucasti jejich ustanoveni na Grovni ¢lenskych staty.

h) Orgén, ktery provadi ustanoveni center na UGrovni &enskych statd, mdze
ustanovené odborné centrum zrusit, pokud jedna nebo vice podminek, které byly
zakladem pro jeho urceni, jiz nejsou splnény, nebo pokud jiz neni nutné zachovavat
tyto sluzby na narodni Urovni.

D. Evropsky rozmér odbornych center

a) Clenské staty se zavedenymi odbornymi centry sdileji své zkuSenosti a ukazatele
kvality s ostatnimi Clenskymi staty a koordinuji své Usili, aby byla na Urovni EU
zajisténa odborna centra pro vSechny pacienty se vzacnymi onemocnénimi.

b) Vytvareni siti mezi jednotlivymi odbornymi centry je zasadni soucasti jejich podpory
v oblasti diagnostiky a péce o pacienta, aby se zarucilo, ze v pripadé nutnosti cestuji
odborné znalosti, a nikoli samotni pacienti. Podporuje se vyména Udajd,
biologickych vzorkd, radiologickych snimkd, jinych diagnostickych materidll a
elektronickych nastroji pro odborné posouzeni na dalku.

c) Pripadna preshranic¢ni zdravotni péce je organizovana s ur¢enymi odbornymi centry
v sousednich nebo jinych zemich, pokud lze postoupit pacienty nebo biologické
vzorky.

d) Clenské staty by mély odbornym pracovnikiim, obéanim a organizacim pacientd
poskytovat dostatecné informace o moznostech a podminkach pristupu ke zdravotni
pédi na vnitrostatni a mezinarodni Urovni v oblasti vzacnych onemocnéni.

e) Uréena odborna centra na Grovni ¢lenskych statl jsou zékladnimi stavebnimi prvky
budoucich evropskych referencnich siti.
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E. Hodnoceni
Se vznikem ERN byl Evropskou komisi formalizovan kontinudlni systém hodnoceni
pracovist pedujicich o pacienty s VO i siti ERN jako celkl - ,AMEQUIS":

ASSESSMENT je systém hloubkového hodnoceni pracovisté v ramci aplikace o ¢lenstvi
v ERN.

https://mzd.gov.cz/wp-content/uploads/wepub/17934/38782/call2019 assesmanual_en.pdf
https://www.ern-assessment.com/

MONITORING je prib&zny, kontinudini systém hodnoceni vybranych parametrd
pracovisté/sité, probihajici jednou za rok
https://health.ec.europa.eu/rare-diseases-and-european-reference-networks/european-reference-
networks/ern-continuous-monitoring-and-quality-improvement-system en?prefLang=nl&etrans=cs
https://health.ec.europa.eu/document/download/53b14d4f-dd27-481f-af85-

5ca375b10d98 en?filename=ern data-collection manual en.pdf&prefLang=nl

EVALUATION je celkové prehodnoceni aktivit a kvality péce jednotlivych ¢lenskych

center ERN, jednou za 5 let, ve stejném rozsahu, jako uvodni hodnoceni (assessment)
https://health.ec.europa.eu/rare-diseases-and-european-reference-networks/european-reference-
networks/erns-evaluation en
https://health.ec.europa.eu/document/download/c2c8f4f6-5d11-41f6-9567-85e47e26316a en

Zakladni kritéria hodnoceni (v ramci ASSESSMENT a EVALUATION) jsou
rozpracovana v 7 zakladnich oblastech:

Péce zamérena na pacienta

Organizace a management

Vyzkum, vzdélavani a vycvik

Sdileni expertizy, informacni systémy a eHealth

Kvalita a bezpecnost

Kompetence, zkusenosti a vysledky péce (outcomes)

Lidské zdroje

NounbhwN=

Kontinualni monitorovani zahrnuje monitorovani spole¢ného souboru 18 indikatord

ERN (spolecnych pro vSechny ERN) na evropské urovni, dale specifické soubory

indikatord pro jednotlivé ERN (v&etné specifikaci sité¢ a zamé&fenych na klinické i ne-

klinické vysledky), rozsiteny soubor indikatord ERN (periodické sebehodnoceni a zpravy

ERN a HCP) a externi validaci splnéni specifickych kritérii pro poskytovatele zdravotni

péce definovanych v zadostech o Clenstvi HCP).

18 indikatori je rozdéleno do osmi cilii:

1. Zajistit funkénost ERN

2. Zlepsit pristup ke klinickému poradenstvi, diagnostice, |é¢bé a nasledné péci v
ramci ERN

3. Optimalizovat a zlepsit zdravotni stav pacientdl pomoci kombinace odbornych

znalosti a sdilenych zdroj (zdravotnickych pracovnikd) a expertiz

Vzdélavani a &koleni odbornikd

Posilit klinicky vyzkum v oblasti vzacnych a komplexnich stavl prostiednictvim

sbéru dat a vyzkumnych aktivit

6. Zajistit rovny pristup pacientd k vysoce kvalitnim zdravotnim sluzbam v ramci

ERN

Zajistit Sifeni znalosti mimo ERN

Komplexni a dlouhodobé indikatory, které vyzaduji dalsSi rozpracovani

v

© N
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6.2 Situace v CR

Narodni institut kvality a excelence zdravotnictvi (NIKEZ) https://nikez.mzcr.cz/ byl
ustaven rozhodnutim ministra zdravotnictvi ze dne 19. 1. 2023 za Ucelem zabezpeceni
¢innosti souvisejicich s fizenim a hodnocenim kvality a bezpedi poskytovanych
zdravotnich sluzeb. NIKEZ pracuje v ramci Fidicich struktur Ministerstva zdravotnictvi
CR jako vyvojové a metodické centrum, jehoz primarni innosti je optimalizace, rozvoj
a zajisténi udrzitelnosti narodniho systému posilovani a hodnoceni kvality a bezpeci
zdravotnich sluzeb. NIKEZ je fizen Vykonnou radou, kterd sdruque expertnl vedeni
vybranych odborl a pfimo fizenych organizaci ministerstva. Ustiednim organem NIKEZ
je Ridici rada SdFUZUJICI vedouci zastupce vdech resortnich subjektd a instituci
relevantnich pro fizeni a optimalizaci systému poskytovani zdravotnich a zdravotné
socialnich sluzeb. Primarnim cilem agendy v oblasti vysoce specializované péce je
vytvoreni transparentniho postupu tvorby sité center vysoce specializované péce
(CVSP) a vytvoreni standardizovaného procesu sledovani a hodnoceni kvality
zdravotnich sluzeb poskytovanych na téchto pracovistich (https://nikez.mzcr.cz/cs/centra-
vysoce-specializovane-pece/). Takto vzniklé nové metodické postupy se budou vztahovat
na nové vznikajici CVSP. Stavajici CVSP budou reakreditovana dle tohoto metodického
pokynu v souladu s uplynutim doby, na kterou maji status CVSP udélen. Metodicky
dojde k rozliSeni center koncentrace a center excelence s vazbou na indikatory kvality,
koncentraci péce a Uhrady za péci. Hodnoceni vykonnosti a kvality CSVP bude opreno
o dostupnd referenéni data zdravotnich pojistoven a Narodniho zdravotnického
informacniho systému (NZIS). 5

Detailni informace jsou uvedeny ve Véstniku MZ CR ¢. 1/2024: Metodicky pokyn
Ministerstva zdravotnictvi — Proces tvorby sité center vysoce specializované
zdravotni péce a hodnoceni kvality zdravotni péce v centrech vysoce
specializované zdravotni péce.

Hodnoceni kvality péce v CVSP-VO zatim neni zavzato do systému definovaného
NIKEZ. V soucasné dobé se kvalita pée v CVSP-VO opira o vySe popsana pravidla
nastavena Evropskou komisi. Tato pravidla zatim nebyla na narodni udrovni
implementovana a hodnoceni téchto center na narodni Grovni probiha pouze v ramci
obecného akreditaéniho Fizeni poskytovatell jako celku.

6.3 Podklady

Kvalita péce byla zminéna jen v 26 ze 665 analyzovanych literarnich zdroju (4 %).
Analytické zpravy jednotlivych ERN v CR dokladaji, Ze ve vsech centrech probiha
hodnoceni a kontinualni monitorace kvality péfe v ramci pravidel nastavenych
Evropskou komisi.

Ve vétsSiné center je ale zaveden neformalni systém hodnoceni, ktery je nastaven
individualné a neni oficidlné reportovan. V 94 % center vedouci lékar nebo jiny
povéfeny pracovnik centra kontroluje vystupy a poskytuje ¢leniim tymu zpétnou vazbu
(napf. formulace zavér(Q v lékafskych zpravach, zdznam o standardizovanych
hodnocenich, pokud jsou k dispozici, spravnost vykazovani ORPHA kodd, spravné
vykazovani vykon( klinickych vy&etieni apod.). V 51 % center (26 z 51 center) probiha
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toto hodnoceni pravidelné a ve 49 % nepravidelné (25 z 51 center). Vétsinou (v 85 %
pfipadll) centra sleduji vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych
pacientli za pomoci stanovenych indikatorti (napr. standardizované hodnoceni
aktivity Ci zavaznosti onemocnéni, odpoveédi na terapii apod.) v podobé vnitiniho auditu
nebo klinickych studii & registry, jejichz vysledky pracovnici centra analyzuji a pouzivaji
k identifikaci nedostatk( a planu jejich napraveni. V nékterych centrech monitoring
zatim neni standardizovan. Pouze u 20 % center (11 z 54) je soucasti monitorace stavu
pacientl také standardizované hodnoceni onemocnéni pacientem (tzv. PRO - patient
reported outcomes).

Hodnoceni kvality sou¢asné péce v CR o pacienty s VO vlastnimi centry (ve
srovnani se Spickovymi evropskymi centry ERN) je pomérné konzistentni: 83 % (45
z 54) center hodnoti specializovanou medicinskou péci v CR jako srovnatelnou.
Naopak moznosti a dostupnost psychologické péce hodnoti jako srovnatelné pouze
30 % center (16 z 54). Naproti tomu 65 % center (35 z 54) uvadi, ze jsou moznosti a
evropskymi ERN centry. Komplexni péci véetné socialni, podplirné a komunitni
péce hodnotilo jako srovnatelnou uz pouze 22 % center (12 z 54). AZ 69 % center

=V Vs

Jako hlavni prekazky zlepseni kvality péce v centru ERN se Casto opakovaly tyto

argumenty:

e Nedostatek personalu: Nedostatek atestovanych Iékaid, specializovanych
zdravotnich sester, nelékarského persondlu, administrativnich pracovnikd
a omezeny personal v ambulancich a IGzkovych oddé&lenich.

o Administrativni zatéz: Nadmérna administrativni zat&Z zplsobena nedostateéna
administrativni podporou. Nedostatek data-managert
a koordinatord péce.

e Nedostatecné prostory: Nedostatek dedikovanych prostor pro ambulantni 1é¢bu
a omezené prostory pro specializovana vysetreni. Pripadné pak nedostatecné
pristrojové vybaveni.

¢ Financovani a podpora: Nedostatecné finan¢ni a administrativni zajisténi centra
ze strany nemocnice.

o Kapacita a &as: Pretizeni velkym poétem pacientl, které vede k del$im
objednacim |h(tdm. Dale také nedostatek ¢asu pro samostudium a vedeni
vyzkumnych projektd.

e Koordinace a spoluprace: NedostateCna interdisciplinarni spoluprace a také
koordinace péce. Absence manazera pé&e, ktery by uvolnil ruce lékarim.

Jako opatreni, ktera by mohla zajistit zlepseni kvality péce v centru ERN se

naopak opakovaly tyto argumenty:

e Personalni posileni: Vice kvalifikovanych zaméstnanct ve vdech oblastech
(Iékafi, sestry, administrativni pracovnici) a zvySeni poctu administrativnich
pracovnikl a koordinator( péce.

o Zlepseni prostorovych podminek: Rozsifeni ambulantnich a IGZkovych prostor.
e Financovani a podpora: ZvysSeni financni podpory a financovani
administrativnich pracovnikt a odpovidajici finanéni ohodnoceni zdravotni péce.

e Zlepseni organizacnich procesii: Lepsi organizace prace a méné "papirové
prace" pro lékare specialisty. Zajisténi efektivnéjsiho provozu na udrovni kliniky a
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nemocnice. Vétsi digitalizace a uzivatelsky privétivy NIS (Nemocni¢ni Informacni
Systém). Zavedeni definovanych pracovnich napini a kompetenci pro ¢leny MDT

e Zlepseni interdisciplinarni spoluprace: Posileni spoluprace mezi rGznymi
odborniky s rdiznymi specializacemi.

e Zlepseni kvality a dostupnosti péce: Definovani celkového |éCebné-
preventivniho planu. Jasné stanovena monitorace péce. Stanoveni ¢asovych Usekd,
kdy se tym vénuje pouze pacientim s VO. Zajisténi dostupnosti Ié&ebnych postupd
a schvalovani LP zdravotni pojistovnou. Zlepseni propojenosti socidlni sité a
ukotveni pacientd v mist& bydli&té pro fyzioterapii, logopedii, socialni poradenstvi,
psychologii, domaci péci a paliativni péci

e Podpora vyzkumu a vzdélavani: Jasné vyclenény ¢as na samostudium a vedeni
vlastnich vyzkumnych projektd a studii. Lepsi financovani védecko-vyzkumnych
aktivit centra.

Co se tyka zpétné vazby pacientt@ na kvalitu poskytované péce, az 91 % pracovist
(48 z 53 center) tuto zpétnou vazbu, alespon castecné, systematicky sbira, bohuzel
nejcastéji pouze formou vsSeobecného nemocni¢niho dotazniku postradajiciho
informace s ohledem na specializovanou péci. Nejcastéjsi formou jsou papirové
dotazniky v ¢ekarnach - tyto vyuziva 77 % (37 z 48). Dale online formu dotazniku
spokojenosti vyuziva jiz jen 10 % pracovist (5 z 48). Pouze na jednom pracovisti
se pacientl na kvalitu péce dotazuji primo, formou hloubkového rozhovoru.
54 % pracovist (26 z 48) odpovédi sbird a vyhodnocuje nepravidelné. 40 % pracovist
(19 z 48) odpovédi vyhodnocuje 1x za rok a jedno pracovisté 2x do roka.

Nedilnou soucasti udrzeni vysoké kvality poskytované péce pracovistém je také
systematické vzdélavani vsech clenti centra a také samotnych pacientti a jejich
blizkych. 52 % center uvadi, ze systematické vzd&lavani ¢lend jejich ERN tymu je
dostatecné, ale zbylych 48 % center toto vzdélavani oznacuje za nedostatecné. 24 %
zastupcl center uvedlo, Ze toto nemohou posoudit.

Vzdélavaci a vyzkumné aktivity ERN pracovisté hodnoti jako na srovnatelné Urovni
s jinymi Spickovymi evropskymi centry pro danou problematiku pouze 37 % center.
48 % center hodnoti vzdélavaci a vyzkumné aktivity ERN pracovisté jako nedostatecné.

Az 22 % ERN center (12 z 54) uvadi, Ze nizka personalni kapacita vede
k nedostateénému pribé&znému vzdélavani ¢lenl tymu a az 59 % center (32 z 54)
uvadi nedostate¢né zapojeni do klinického vyzkumu ze stejného dtvodu.

Hlavnimi d@ivody nedostateénosti a prekazkami pro zlepseni jsou v rlzném
rozsahu:

e Premira klinickych povinnosti (48 % center)

¢ Nedostatecna personalni kapacita (43 % center)

¢ Nedostatecné financni zajisténi (22 % center)

¢ Nedostatecna prostorova kapacita (15 % center)

¢ Nedostatecna podpora ze strany nadfizenych (9 % center)

o Nedostate¢nd motivace pracovnikd centra (9 % center)
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Védeckovyzkumné aktivity ERN tymu hodnoti jako dostatecné pouze 43 % center,
zbylych 57 % jako nedostatecné. Hlavnimi divody nedostatecnosti a piekazkami
pro zlepseni jsou v riizném rozsahu:

e Premira klinickych povinnosti (56 % center)

¢ Nedostatecna personalni kapacita (48 % center)

¢ Nedostatecna prostorova kapacita (15 % center)

o Nedostate¢nd motivace pracovnikd centra (13 % center)

e Nedostatecna podpora ze strany nadfizenych (9 % center)

6.4 Navrh doporuceného postupu

Vlastni névrh standardu v oblasti stanoveni obecnych indikatord kvality pé&e v CVSP-
VO bude vychdzet z kritérii a prisludnych indikatorl kvality péce stanovenych
Evropskou komisi pro ¢lenska centra ERN a pro jejich poskytovatele, ktera v soucasné
dobé prochazeji revizi a ve findlni podobé by méla byt k dispozici v poloviné roku 2025.
Zakladni oblasti hodnoceni definované evropskou legislativou (2014/286/EU Annex II
(a) (i)) uvedené vyde v kapitole 6.1 budou zachovany z dtvodu kompatibility
evropského a narodniho hodnoceni center ERN.
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Seznam zkratek

AIFO Anonymizovany identifikator fyzické osoby
Systém posuzovani, sledovani, hodnoceni a zlepSovani kvality pro sité ERN
AMEQUIS (Assessment, Monitoring, Evaluation and Quality Improvement System)
cspP Centrum specializované péce
CVSP Centrum vysoce specializované péce
CVSP-VO Centrum vysoce specializované péce pro vzacna onemocnéni
¢avo Ceska asociace pro vzacna onemocnéni
Elektronické zdravotnictvi: digitalni feSeni v oblasti zdravotni a dlouhodobé
eHEALTH péce
EMA Evropska agentura pro IéCivé pripravky (European Medicines Agency)
Evropska referenéni sit (European Reference Networks) - viz seznam v dalsi
ERN tabulce
FN Fakultni nemocnice
FTE Full time equivalent. FTE 1.0 = Ekvivalent pIného pracovniho Gvazku
GCP Spravna klinicka praxe (Good Clinical Practice)
HCP Poskytovatel zdravotni péce (Health Care Provider)
Mezinarodni projekt: Joint Action on integration of ERNs into national
JARDIN healthcare systems - Integrace ERN do narodnich zdravotnickych systémd
LF Lékarska fakulta
LP Lécivy pripravek
MEKOVO Mezioborova komise pro vzacna onemocnéni
MKN-10 Mezinarodni klasifikace nemoci, 10. revize
MPSV CR Ministerstvo prace a socialnich véci Ceské republiky
MTD Multidisciplindrni tym
MU Masarykova univerzita
Mz CR Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky
NIKEZ Narodni institut kvality a excelence zdravotnictvi
NIS Nemocnicni informacni systém
nonERN mimo Evropské referencni sité (nebo nepatfici do ERN)
NRHZS Narodni registr hrazenych zdravotnich sluZzeb
NRN National Reference Network (Narodni referenéni sit)
NZIS Narodni zdravotnicky informacni systém
standard identifikace VO v elektronickych informacnich systémech (jsou
ORPHA kod | mimo jiné podkladem pro katalogizaci a identifikaci VO)
portal zfizovany mezinarodnim konsorciem 40 zemi v Cele s Francii. Cilem
tohoto uskupeni je sprava informaénich zdroji VO a souvisejicich registrd,
Orphanet instituci a vysetreni
PO Pacientské organizace
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PRO Patient Reported Outcomes
r.C. Rodné &islo
SPC Specialné pedagogické centrum

Spolupracujici pracovisté specializované péce o pacienty se vzacnymi

SPSP-VO onemocnénimi

Projekt: Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty

SYPOVO se vzacnymi onemocnénimi, spolufinancovany EU vramci OPZ+
uzis Ustav zdravotnickych informaci a statistiky CR

VO Vzacna onemocnéni

Seznam ERN

(European Reference Networks - European Commission)

Zkratka Cely nazev (webové odkazy)

Endo-ERN European Reference Network on rare endocrine conditions
(Factsheet - Website)

Endo-ERN European Reference Network on rare endocrine conditions
(Factsheet - Website)

ERKNet European Reference Network on rare kidney diseases
(Factsheet — Website)

ERN BOND European Reference Network on rare bone disorders
(Factsheet - Website)
European Reference Network on rare craniofacial anomalies

ERN CRANIO and ear, nose and throat (ENT) disorders
(Factsheet - Website)

ERN EpiCARE European Reference Network on rare and complex
epilepsies (Factsheet — Website)

ERN EURACAN European Reference Network on rare adult solid cancers

(Factsheet - Website)

ERN eUROGEN

European Reference Network on rare uro-recto-genital
diseases and complex conditions (Factsheet — Website)

ERN EURO-NMD

European Reference Network on neuromuscular diseases
(Factsheet — Website)

ERN GENTURIS

European Reference Network on rare genetic tumour risk
syndromes (Factsheet — Website)
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https://health.ec.europa.eu/rare-diseases-and-european-reference-networks/european-reference-networks_en
https://health.ec.europa.eu/document/download/553ff4d2-91f1-4269-8cdb-0e14c2fcb16a_en?filename=endoern_factsheet_en.pdf
https://endo-ern.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/553ff4d2-91f1-4269-8cdb-0e14c2fcb16a_en?filename=endoern_factsheet_en.pdf
https://endo-ern.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/62cf8c2a-0bc5-4fcd-a604-7a2c2f81467a_en?filename=erknet_factsheet_en.pdf
https://www.erknet.org/
https://health.ec.europa.eu/document/download/adda4271-b02e-49bf-82c0-f88df610515e_en?filename=ernbond_factsheet_en.pdf
https://ernbond.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/77df296d-c99e-47cc-84de-d3e59d56a050_en?filename=erncranio_factsheet_en.pdf
https://www.ern-cranio.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/bd3bd4e7-69c4-4537-b3af-09ffa47b2532_en?filename=ernepicare_factsheet_en.pdf
https://epi-care.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/c1e5a04d-b993-49f8-b402-0233a8be6f17_en?filename=erneuracan_factsheet_en.pdf
https://euracan.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/e62b981b-e5e7-4ffb-9d8d-a84bcee9761f_en?filename=erneurogen_factsheet_en.pdf
https://eurogen-ern.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/64525d43-e801-4347-9041-f3730568f74d_en?filename=erneuronmd_factsheet_en.pdf
https://ern-euro-nmd.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/99faad3a-7d0b-4406-986f-666ba30e29dd_en?filename=erngenturis_factsheet_en.pdf
https://www.genturis.eu/l=eng/home.html
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Zkratka

Cely nazev (webové odkazy)

ERN GUARD-Heart

European Reference Network on uncommon and rare
diseases of the heart (Factsheet — Website)

ERN PaedCan

European Reference Network on paediatric cancer
(haemato-oncology) (Factsheet — Website)

ERN RARE-LIVER

European Reference Network on rare hepatological diseases
(Factsheet - Website)

ERN ReCONNET

European Reference Network on rare connective tissue and
musculoskeletal diseases (Factsheet - Website)

ERN RITA

European Reference Network on rare immunodeficiency,
autoinflammatory, autoimmune, and paediatric rheumatic
diseases (Factsheet - Website)

ERN TRANSPLANT-
CHILD

European Reference Network on transplantation in children
(Factsheet - Website

ERN-EuroBloodNet

European Reference Network on rare haematological
diseases (Factsheet - Website)

ERN-EYE European Reference Network on rare eye diseases
(Factsheet — Website)
European Reference Network on rare malformation

ERN-ITHACA syndromes, intellectual and other neurodevelopmental
disorders (Factsheet — Website)

ERN-LUNG European Reference Network on rare respiratory diseases
(Factsheet — Website)

ERN-RND European Reference Network on rare neurological diseases
(Factsheet — Website)

ERN-Skin European Reference Network on rare, complex, and
undiagnosed skin disorders (Factsheet - Website)
European Reference Network on rare inherited and

ERNICA congenital (digestive and gastrointestinal) anomalies
(Factsheet — Website)

MetabERN European Reference Network on hereditary metabolic
disorders (Factsheet — Website)

VASCERN European Reference Network on rare multisystemic vascular

diseases (Factsheet - Website)
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https://health.ec.europa.eu/document/download/799c0039-139f-4150-8ee7-741b01e2a503_en?filename=ernguardheart_factsheet_en.pdf
https://guardheart.ern-net.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/752ccb29-d366-4e88-b2dd-21ec0cc3e6b4_en?filename=ernpaedcan_factsheet_en.pdf
https://paedcan.ern-net.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/ab943fbb-ede8-4242-889c-cb3c92590731_en?filename=ernrareliver_factsheet_en.pdf
https://rare-liver.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/22d53f92-14d3-43a9-8317-dcbb7ca34f22_en?filename=ernreconnect_factsheet_en.pdf
https://reconnet.ern-net.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/4512e89f-333e-476c-a5c0-c9c2307f079b_en?filename=ernrita_factsheet_en.pdf
https://ern-rita.org/
https://health.ec.europa.eu/document/download/1d7398c8-e099-4d33-a6de-98091638a107_en?filename=erntransplantchild_factsheet_en.pdf
https://transplantchild.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/aa7bc950-3738-495a-ae4d-2689a14984b7_en?filename=erneurobloodnet_factsheet_en.pdf
https://eurobloodnet.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/c33dbf93-24b0-498c-802f-05da5e7e5dfc_en?filename=erneye_factsheet_en.pdf
https://www.ern-eye.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/4033c394-3163-498a-b325-d54193e32487_en?filename=ernithaca_factsheet_en.pdf
https://ern-ithaca.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/39802377-4c88-4dfb-8bc0-4397c96481f1_en?filename=ernlung_factsheet_en.pdf
https://ern-lung.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/6457a9e8-dd43-4e78-8088-8f16742eddac_en?filename=ernrnd_factsheet_en.pdf
https://www.ern-rnd.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/a836e435-4863-4f15-a207-36ca676ff5d6_en?filename=ernskin_factsheet_en.pdf
https://ern-skin.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/d220362f-fa8f-4b32-9cb5-0978b1984f98_en?filename=ernica_factsheet_en.pdf
https://www.ern-ernica.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/05726793-052a-4992-8c2b-ec08cf9af657_en?filename=metabern_factsheet_en.pdf
https://metab.ern-net.eu/
https://health.ec.europa.eu/document/download/0953d94c-de39-43f7-b0ff-bf0123bf565e_en?filename=vascern_factsheet_en.pdf
https://vascern.eu/

