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Uvodni slovo

Navrh standardu komplexni sdilené péce (nebo také ,Care pathway") je dokument,
ktery vznikl v rdmci projektu SYPOVO (Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-
socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi) realizovaného Ministerstvem
zdravotnictvi Ceské republiky v rdmci Opera¢niho programu Zaméstnanost plus
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socidlniho fondu. Tento typ
projektového dokumentu predstavuje systematicky zpracovany standard péce pro
pacienty s rlznymi typy vzacnych onemocnéni. Care Pathway (CP) stanovuje
doporuéeny postup diagnostiky, 1é¢by a dlouhodobého managementu pacientd,
pfiéemz zajistuje propojeni zdravotnich a socidlnich sluzeb, multidisciplinarni pfistup
a efektivni koordinaci péce. Dokument reflektuje aktudlni odborné standardy,
mezindrodni doporuéeni a zkudenosti odbornikl, &mzZ miZe podpofit jednotné
a kvalitni poskytovani péce pacienttim napri¢ Ceskou republikou. Tento dokument bude
v dalsi fazi projektu revidovan na zakladé vysledkd pilotni faze projektu a dalSich
ziskanych poznatkd.
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ONEMOCNENI ERN ERNICA

ERN ERNICA zajistuje komplexni péci o 2 hlavni skupiny vzacnych dédi¢nych
a vrozenych onemocnéni: malformace traviciho systému a malformace branice a brisni
stény. Ddle clenénd na onemocnéni jicnu, onemocnéni strev, selhani strey,
gastroenterologickd onemocnéni, malformace branice a defekty brisni stény. Seznam
onemocnéni a jejich ORPHA kddd v pfiloze 1.

Dédicna a vrozena onemocnhéni gastro-
intestinalniho traktu, branice a brisni stény

Vzacnd dédicnd a vrozena onemocnéni trdviciho a gastrointestinalniho systému
a prilehlych struktur predstavuji heterogenni skupinu stavd, jejichz klinicky obraz je
dlsledkem abnormalit ve vyvoji orgdnl. Tato onemocnéni zahrnuji komplexni
malformace traviciho traktu, defekty branice a bfisSni stény, pficemz jejich diagnoéza
a lécba vyzaduji multidisciplinarni pristup a koordinovanou péci specializovanych center.
Diky nizké prevalenci a Sirokému spektru projevl je véasné stanoveni diagndzy ¢asto
komplikovano, coz zvysuje riziko vzniku zavaznych komplikaci.

Celkovy pocet pacientt v €R

Pocet pacientti sledovanych v CVSP-VO: 2600

Pocet pacienti sledovanych v SPSP-VO (kvalifikovany odhad): 3600 déti
Minimalni pocet sledovanych / rok: v CVSP-VO 1000 déti

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

Centra vysoce specializované péce - CVSP-VO

Expertiza pracovisté dle zakladnich podminek pro clenstvi v ERN
CVSP-VO musi ziskat schvaleni od Ministerstva zdravotnictvi CR.

CVSP-VO musi splfiovat kritéria specifickd pro sit ERNICA, kterd mohou zahrnovat
odbornost v oblasti urcitych vzacnych onemocnéni.

Tato kritéria zajistuji, ze CVSP-VO maji potfebné odborné znalosti a kapacitu
pro poskytovani specializované péce o vzacna onemocnéni.

a) Pocet pacientl s diagnézou z prilohy 1 ve sledovani centra/rok (minimum 25,
polet na diagnozu, Gdaj v priméru za posledni 3 roky)

b) Polet novych pacientd s diagnézou z prilohy 1 za rok, (minimum 5, pocet
na diagnézu, Gdaj v priméru za posledni 3 roky)

c) Pocet vysoce specializovanych vykond za rok (minimum 5, pocet na diagndzu,
Udaj v prdméru za 3 posledni roky)

d) Zadavani pacientl do mezinarodniho registru

Personalni zajisténi

Tabulka 1 Lékar specialista v oblasti VO

Kvalifikace Pocet let praxe Celkovy Gvazek
Détsky anesteziolog 5 2
Imunolog 5 0.1
Patolog 5 1
Détsky neurolog 5 0.2
Gynekolog-prenatalni USG 5 1
Détsky chirurg 5 5
2
5 1.0
5 0.5
Pediatr (neonatolog) intenzivista 5 3
2 2
Détsky gastroenterolog 5 0.2
Détsky pneumolog 5 0.2
Détsky kardiolog 5 0.1
Détsky ORL 5 0.1
Détsky rentgenolog 3 1
Genetik 3 0.1

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
reg.& CZ.03.02.02/00/22_046/0002450
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Tabulka 2 Lékar v pripravé

Zarazen do specializovaného vzdélavani Praxe v CVSP Celkovy Gvazek
Détsky chirurg 2 12
Pediatr 2 2
Tabulka 3 Zaskolena zdravotni sestra

Kvalifikace Praxe v CVSP Celkovy Gvazek

Détska sestra/sestra v intenzivni péci min. 2R na JIRP 20
Détska sestra (pro ambulantni péci) min. 1R v CVSP 1.5

Tabulka 4 Terapeut

Kvalifikace Celkovy Gvazek
Fyzioterapeut 1
Ergoterapeut 0.2

Tabulka 5 Nelékarsti zdravotnicti pracovnici

Kvalifikace Celkovy Gvazek
Logoped 0.2
Détsky psycholog 0.2
Vyzivovy specialista 0.2
Socidlni pracovnik 0.2

Tabulka 6 Nezdravotnici

Kvalifikace Uvazek celkovy
Administrativni podpora 0.4
Koordinatorka péce 1
IT podpora 0.1

Vécné a prostorové vybaveni
Ambulantni prostory

e 2x ambulance
e 1x denni stacionar

Lizkova ¢ast

Pocet IGZek (pro pacienty s VO a kde maiji byt k dispozici)

JIRP: 10 lGzek
JIP: 5 lGzek

O O O O

Standardni 1Gzko: 10 IGZek

Novorozenecka intermedialni péce: 10 IGzek

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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e Pristroje pro intenzivni kolemoperacni intenzivni péci: ventilatory, infuzni a enteralni
pumpy, monitory, ultrazvuk, fibroskop, vyhfivana 18zka, bed-site laboratoF

e Pristroje pro ambulantni péci: infuzni a enterdlni pumpy, inhalatory,

e Pristroje multioborového tymu a komplementu: RTG, MRI, CT, endoskop, fibroskop,
pHmetr, pristroj pro jicnovou impedanci, ECHO, spirometrie, bronchoskop

Tabulka 7 Dostupnost specializovanych vysetreni

Specializované vysetreni

Dostupnost

Prenatalni USG 20.t.t.
Prenatalni MRI

Esofagogram statim

RTG vysetreni GIT statim

USG statim

MRI do 24 hodin
CT statim
Histologie peroperac¢ni ihned, do 2dnu
Genetika

PH metrie do tydne
Jicnova manometrie do tydne
Endoskopie dle potreby

Laryngobronchoskopie

dle potreby

Denzitometrie kostni

do 2 tydnQ

Scintigrafie ledvin

Dostupnost Iécebnych postupi

do tydne

Operace, RES JIP péce o novorozence a déti 24/7

Kompetence

Aktualné jsou v centru CVSP-VO k dispozici vSechny kompetence a moznosti

farmakoterapie

o Diagnostické postupy, specializovana vysetreni a jejich interpretace

e Potvrzeni diagnézy VO a pridéleni Orphakdodu
e Centrova lécba: Teduglutide (GLP-2 analog pro lIé¢bu syndromu kratkého streva)

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Spolupracujici pracovisté specializované péce
(v budoucnu CVSP nizsiho nebo II. typu) - SPSP-VO

Expertiza pracovisté
e SPVS-VO musi ziskat schvaleni od Ministerstva zdravotnictvi CR.

e SPVS-VO musi spliovat kritéria specifickd pro sit ERNICA, ktera mohou
zahrnovat odbornost v oblasti urcitych vzacnych onemocnéni.

e Tato kritéria zajistuji, ze SPVS-VO maji potfebné odborné znalosti a kapacitu
pro poskytovani specializované péce o vzacna onemocnéni.

a) Pocet pacientl s diagndzou z ptilohy 1 ve sledovani centra/rok (minimum
15, pocet na diagnézu, Udaj v priméru za posledni 3 roky)

b) Po&et novych pacientl s diagnézou z prilohy 1 za rok, (minimum 3, pocet
na diagnézu, Gdaj v priméru za posledni 3 roky)

c) Po&et vysoce specializovanych vykond za rok (minimum 3, pocet na diagndzu,
Udaj v priméru za 3 posledni roky)

d) Zadavani pacientt do narodniho registru

Personalni zajisténi

détsky chirurg Uvazek 1.0, 2x
neonatolog,

pediatr,

anasteziolog 24/7 na misté

Specialisté podilejici se na akutni péci a dlouhodobém sledovani déti s VWV
(seznam odbornosti viz tabulka 1-6)

Vécné a prostorové vybaveni

Détska kolemoperacni péce (JIP, NeolIP, ARK), détské zobrazovaci metody, laboratore,
operacni saly, ambulance

Kompetence

Redeni akutnich komplikaci déti s VO, dlouhodobé sledovani déti s VO

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
reg.& CZ.03.02.02/00/22_046/0002450
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Ustanoveni Narodni referencni sité pro vzacna
onemocnéni (NRN)

Seznam SPSP-VO (nominace) a CVSP-VO:
CVSP-VO : KDCH FN Motol
SPSP-VO: KDCHOT FN Brno (nominace)

SPSP-VO pro NEC (dle umisténi perinatologickych center): FN Hradec Kralové,
FN Ostrava, FN Olomouc, FN Plzen, FN Usti n. Labem, nem. Ceské Budéjovice

Koordinator NRN: Pracovisté / osoba (soucasné ¢len MEKOVO pro danou ERN):

prof. Rygl|

Pokryti péce:

Pokryti péce je dostatecné, pro CR stadi jedno CVSP-VO splfiujici kritéria
(ERNICA, uvedeno ve véstniku MZd CR) a jedno SPSP-VO, je nutné stanovit SPSP-VO
(dle kritérii schvalenych MZd CR)

Pacient v systému péce

A. Pacient s prenatalné diagnostikovanou VVV-VO
nebo prenatalné vyslovenym podezrenim na VVV-VO
(atrézie jicnu, branicni kyla, atrézie strevni,
gastroschiza, omfalokéla)

Podezreni na VO, ivodni diferencialni diagnostika

i. Typické prezentace VO - matka pacienta prenatalné v péci gynekologa v misté
bydlisté, na prenatalnim USG vysloveno podezieni na VVV-VO u plodu

.Cervené vlaje¢ky" na prenatélnim USG
e Atrézie jicnu(AE): polyhydramnion, absence Zaludecni bubliny v prenatalnim
USG vysetreni
e Branic¢ni kyla (CDH): organy dutiny bfisni pfitomny v pohrudnic¢ni dutiné
e Atrézie strevni: dilatace stfeva nad predpokladanou prekazkou
e Gastroschiza: (GS) klicky stfevni mimo dutinu brisni
e Omfalokéla (OC): klicky stfevni mimo dutinu brisni

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
reg.& CZ.03.02.02/00/22_046/0002450
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Typické prezentace zachyceny na Grovni VPL/PLDD c¢i nemocnicni péce v
misté bydlisté, vysloveno podezieni na VO, pacient doporucen do péce
nejblizSiho specializovaného pracovisté (SPSP-VO nebo CVSP-VO)

Tabulka 8 Typické prezentace zachyceny na uUrovni VPL/PLDD ¢i nemocnicni péce
v misté bydlisté

kdo v CVSP-VO co pomocna parametry
vysetreni sledovani
AE g(\va/tssi_,vglifj:oc'mk’ prenatalni Uz, ECHO, jicen a pFidruzené
genet?k 9r konzultace genetika vady
CDH CVSP-VO, détsky prenatalni Uz, ECHO,
chirurg, genetik konzultace genetika
Atrézi - i Alni Y
trezie | CVSP-VO porodnik prenatalni Uz pridruzené vady

streva | détsky chirurg konzultace

CVSP-VO, porodnik, Intra a extra

GS détsky chirurg, prenatalni UZ, genetika apdomlnalvm
. konzultace dilatace streva,
genetik .
pridruzene vady
oc Getehy g | prenataln Uz, ev. MR, Fidruzené vad
genetTk 9 konzultace ECHO, genetika P Y

i. CVSP-VO maiji jasné definovany a vefejné dostupny zpUsob objednani novych
pacientl s VO

KDCH FN Motol ma on-line objednavkovy systém na prenatalni konzultace

i. CVSP-VO maji definovanu &ekaci Ihdtu na specializované vy$etfeni.
akutni pripady: do druhého dne
neakutni pfipady: do tydne

Potvrzeni diagnézy VO a jeji sdéleni pacientovi

PIné vkompetenci détského chirurga CVSP-VO a porodnika Gynekologicko-porodnické
kliniky spolupracujici s CVSP-VO

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
reg.& CZ.03.02.02/00/22_046/0002450
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B. Pacient s postnatalné diagnostikovanym VO:
atrézie jicnu (AE), Hirschsprungova choroba (HC),
nekrotizujici enteroklitida (NEC), syndrom kratkého
streva (SKS)

Podezreni na VO, ivodni diferencialni diagnostika

a. Typické prezentace VO - pacient je v péci neonatologa v nemocnic¢ni péci
v misté bydlisté, ten odesila pacienta s podezienim na VO do CVSP-VO nebo
SPSP-VO (v pripadé nekrotizujici enterokolitidy)

i. SPSP-VO a CVSP-VO maiji jasné& definovany a vefejné& dostupny zptsob
objednani novych pacientl s VO

e CVSPO-VO ma kontakty zodpovédné pracovniky na svych webovych
strankach

e SPSP-VO ma kontakty na svych webovych strankach
ii. SPSP-VO a CVSP-VO maji definovénu &ekaci Ihiitu na specializované
vySetreni

e pro akutni pripady je : ihned

e pro neakutni : do druhého dne
Vycet stavli, vyzadujicich akutni péci v centru atrézie jicnu, branicni kyla,
gastroschiza, nekrotizujici enterokolitida , m. Hirschsprung, atrézie GIT,
omfalokéla
Potvrzeni diagnozy VO a jeji sdéleni pacientovi
Je plné v kompetenci CVSP-VO:
Je v kompetenci SPSP-VO :

Terapie
Je pIné v kompetenci CVSP-VO:
Je v kompetenci SPSP-VO:

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
reg.& CZ.03.02.02/00/22_046/0002450
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Tabulka 9 Specializovana péce v CVSP-VO

kdo v CVSP-VO terapie
AE JIP KDCH FNM operace, pooperacni péce
CDH UPMD/détsky chirurg operace, pooperacni péce
Atrézie v i
- JIP KDCH FNM ,
ctfeva operace, pooperacni péce
GS JIP KDCH operace, pooperacni péce
oC JIP KDCH FNM operace, pooperacni péce
mH JIP KDCH FNM operace, pooperacni péce
. . operace, pooperacni
K IP KDCH ch .y ,
SKS . CH chirurg, pediatr péce, zavedeni CZK pro PV
NEC JIP KDCH FNM chirurg, pediatr operace

Dlouhodoby management charakteru sdilené péce, na které
se podili specializované centrum jako jeji koordinator
(SPSP-VO nebo CVSP-VO) a nespecializovana pracovisté
(prakticky lékar, nemocnice, ambulantni specialisté)

a. Stanoveni koordinujiciho pracovisté (SPSP-VO nebo CVSP-VO, v zavislosti
na diagndze, zavaznosti ¢i stadiu VO)

b. Stanoveni systému dlouhodobého sledovani “outcome” - vyvoje zdravotniho
stavu pacientl: Hodnocené parametry a standardizovany zpUsob jejich
hodnoceni, frekvence hodnoceni

c. Sledované parametry outcome a kvality péce odpovidaji evropskym
doporucenim ERN ERNICA pro jednotlivé diagnozy

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
reg.& CZ.03.02.02/00/22_046/0002450
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Onemocnéni skupiny A: dlouhodobé sledovani koordinované CVSP-VO

Tabulka 10 Onemocnéni skupiny A: dlouhodobé sledovani koordinované CVSP-VO

v

vék AE CDH Atrézie streva GS ocC
kdo v . . . . . . . .
CVSP-VO pediatr/chirurg pediatr/ chirurg pediatr/ chirurg pediatr/ chirurg
co ambulantni kontrola ambulantni kontrola ambulantni kontrola ambulantni kontrola
jen klinicka kontrola jen klinicka kontrola
, (pokud nejsou (pokud nejsou
pomocne RTG pasaz jicnu sdruzené vady — pokud| pridruzené vady -
vysetieni -
ano ad specialista) pokud ano ad
2 specialista)
mesice hmotnost, délka,
PMV, zvraceni, hmotnost, délka, hmotnost, délka,
paleni zahy, PMV, zvraceni, PMV, zvraceni,
parametry poruchy polykani, hmotnost, délka, nemocnost, nemocnost,
sledovani dusnost, kasel, vyZiva prospivani, prospivani,
tracheomalacie, stfevni pasaz, stfevni pasaz,
nemocnost, brisni kyla brisni kyla
skeletalni abnormality
kdo v pediatr/chirurg
CVSP-VO
co ambulantni kontrola
pomocne RTG pasé? jicnu
vysetreni
hmotnost, délka,
parametry PMV, zvraceni,
sledovani paleni zahy,

poruchy polykani,
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dusnost, kasel,
tracheomalacie,
nemocnost,
skeletalni abnormality
kdo v ediatr
CVSP-VO P
co ambulantni kontrola
6 , | pomocné
meésicu | vysetreni
hmotnost, vyska,
parametry iy . .
P vyziva, jizva po operadi,
sledovani -
bolesti bricha
kdo v CVSP-VO pediatr, CVSP-VO chirurg, CVSP-VO pediatr, CVSP-VO pediatr, CVSP-VO pediatr,
CVSP-VO détsky GE, psycholog psycholog psycholog psycholog psycholog
ambulantni kontrola, | ambulantni kontrola, | ambulantni kontrola, | ambulantni kontrola, | ambulantni kontrola,
co endoskopie, Bayley Bayley score Bayley score Bayley score Bayley score
score
endoskopie
pomocné (GERD, ezofagitida k
1 riale vysSetreni | rozhodnuti o vysazeni
PPI)
hmotnost, vyska, PMV,
zvraceni, palen ’za,h v hmotnost, vyska, hmotnost, vyska, PMV, | hmotnost, vyska, PMV,
poruchy polykani, L , ,
parametry v . . rekurence, skeltalni zvraceni, nemocnost, | zvraceni, nemocnost,
. . |dusnost, kasel, projevy . T VN S e,
sledovani . deformity, plicni funkce, prospivani, strevni prospivani, strevni
tracheomalacie, iy Ly sy iy L s
S GERD pasaz, brisni kyla pasaz, brisni kyla
nemocnost, prospivani
skeletalni abnormality
kdo v CVSP-VO pediatr, CVSPO-VO chirurg, CVSP-VO pediatr, CVSP-VO pediatr, CVSP-VO pediatr,
CVSP-VO psycholog psycholog psycholog psycholog, antropolog | psycholog, antropolog
2 roky ; p
co ambulantni kontrola ambulantni kontrola

ambulantni kontrola

ambulantni kontrola
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pomocné RTG pasaz
vysetieni | (U symptomatickych)
hmotnost, vyska PMV,
3 rok zvr;;::‘jzrl], pacl)(lenliéz:Py, hmotnost, vyska, hmotnost, vyska, Hmotnost, vyska, PMV, | hmotnost, vyska, PMV,
Y parametry P y polykani, rekurence, skeltalni, |vyZiva, jizva po operaci,| zvraceni, nemocnost, | zvraceni, nemocnost,
. . |dusnost, kasel, projevy ) - ., S, S,
sledovani . deformity, plicni funkce,| bolesti bricha, Bayley prospivani, strevni prospivani, strevni
tracheomalacie, Ty v 1y s iy L s
I GERD score pasaz, brisni kyla pasaz, brisni kyla
nemocnost, prospivani,
skeletalni abnormality
20 dale a 1-2 L i
dalsi dale & 1-2 roky, dale & 1-2 roky,
ledovani| oKy dle Fi obtftich clfiv Fi obtizich dFiv
>edovant| obtizi i driv P P
kdo v CVSP-VO pediatr, .
CVSP-VO détsky GE CVSP-VO pediatr
ambulantni kontrola,
co endoskopie jicnu + ambulantni kontrola
biopsie
endoskopie
pomocné (GERD, ezofagitida k
vysSetieni | rozhodnuti o vysazeni
PPI)
10 let hmotnost, vyska, PMV,
zvraceni, paleni zahy,
poruchy polykani,
aramet dusnost, kasel, hmotnost, vyska,
P oy tracheomalacie, vyZziva, jizva po operadi,
sledovani

nemocnost, prospivani,
skeletalni abnormality

bolesti bficha
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CVSP-VO pediatr

co

ambulantni kontrola
endoskopie + biopsie

pomocné
vysetreni

endoskopie
(GERD, ezofagitida k
rozhodnuti o vysazeni
PPI)

parametry
sledovani

hmotnost, vyska, PMV,
zvraceni, paleni zahy,
poruchy polykani,
dusnost, kasel,
tracheomalacie,
nemocnost, prospivani,
skeletalni abnormality

Interni
klinika FNM

endoskopie + biopsie

chirurg pfi obtizich

tranzice v pripadé
obtizi nebo sdruzenych
vad
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Onemocnéni skupiny B: dlouhodobé sledovani koordinované CVSP-VO

Tabulka 11 Onemocnéni skupiny B: dlouhodobé sledovani koordinované CVSP-VO

Vék mH SKS NEC
kdo chirurg KDCH pediatr KDCH
v CVSP-VO
co ambulantni kontrola a 3 mésice ambulantni kontrola
6 t)’/dnl?l pomocné kalibrace anastomézy Astrup, KO, biochemie, ionty v moci
- vysetreni
celkovy stav, distenze bficha, hmotnost, délka, PMV, zvraceni,
operace - .
krev/hlen ve stolici, schopnost odpady ze stomie, nemocnost,
parametry . : Y L - v N
. . |vyprazdnovani, konzistence a Cetnost prospivani, obtize s CZK, pocet
sledovani . foware L
stolice zanetlivych komplikaci (sepse
katétrova, tunelitida)
kdo .
v CVSP-VO pediatr
co ambulantni kontrola
2 mesice pomocné
vysetieni
ZT;:::’?;}, antropometrie, stav vyzivy
kdo .
v CVSP-VO chirurg CVSP-VO
co ambulantni kontrola
6 mésicl| pomocné
vysetieni
parametry hmotnost, vyska, celkovy stav,
sledovani | distenze bficha, krev/hlen ve stolici,
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vyprazdniovani, konzistence a ¢etnost
stolice
v C\II(;II;)-VO chirurg CVSP-VO, psycholog Pediatr CVSP-VO, psycholog chirurg CVSP-VO, psycholog
o ambulantni kontrola, ambulantni kontrola, ambulantni kontrola,
Baylye score Baylye score Baylye score
pomocné SONO ledvin a ZIu¢. cest -
1 rok vysetieni konkrementy
Y , hmotnost, vyska, PMV, zvraceni, . ,
hmotnost, vyska, PMV, celkovy stav, : hmotnost, vyska, PMV, celkovy stav,
arametry | distenze bficha, krev/hlen ve stolici odpady ze stomie, nernocnost, distenze bficha, krev/hlen ve stolici
I:;Iedov;’ani schopnost v ralzdr“lovénl' konzistenc’e prospivani, obtize s CZK, pocet schopnost v ralzdr“lovénl' konzisten(,:e
i aygetnost stolic’:e zanétlivych komplikaci (sepse i aycf_‘)etnost stoliée
katétrova, tunelitida)
v C\II(:: VO chirurg CVSP-VO, psycholog Pediatr CVSP-VO, psycholog chirurg CVSP-VO, psycholog
o ambulantni kontrola, ambulantni kontrola, ambulantni kontrola
Baylye score Baylye score Baylye score
omocné denzitometrie + vySetreni kostniho
2 rok P v av s metabolismu, sono jater, elastometrie,
y vysetreni vy
USG ledvin a zluc. cest
hmotnost, vyska, PMV, celkovy stav, hmotnost, vyska., PMV, zvraceni hmotnost, vyska, PMV, celkovy stav,
arametr distenze bricha, krev/hlen ve stolici odpady ze stomie, nemocnost, distenze bficha, krev/hlen ve stolici
Zledovén‘i, schopnost v ra’zdﬁovénl' konzistenée prospivani, obtize s CZK pocet vyprazdnovani ’konzistence a (“:etnos’t
P ay(E:)etnost stoliée zanétlivych komplikaci (sepse P ! ctolice
katétrova, tunelitida)
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dale 4 1-2 dale & 1 rok USG ledvin a ZIuc. cest,
dalsi dale & 2 roky, a 2 roky denzitometrie, kostni
kontrol roky, dle fi potizich driv metabolismus, sono jater,
ONtroly | obtizi i diiv PP + SONO Jater,
elastometrie
pred kdo predani pfi klinickych RTG S+P a ECHO - poloha CZK,
predanim| v CVSP-VO obtizich trombdzy
do o postupné zapojovani ditéte do péce
dospélé o CZK a PV
péce pomocné
vysetieni
parametry
sledovani
oté . y
kairél'ch 5 Interni 1. chirurgicka klinika FNM pfi
1g|et klinika FNM obtizich
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Specifikace zdravotnich vykoni/typu péce poskytované pacientlim
s VO mimo specializovana centra
1. PLDD: zajistuje béZnou dispenzarizaéni péci a zvyseny dohled nad krmenim
a vyzivovou, ockovani, l1&é¢bu bé&znych respiratnich infektl détského véku,
zajistuje rehabilitaci a fyzioterapii v misté bydlisté, podpor rodiny
a psychosocialni péci, pomoc pfi zajistovani socialnich sluzeb
2. “Spadova” nemocnice/nemocnice v misté bydlisté pacienta: nemocnice prvniho
kontaktu, zajistuje zakladni diferencidlni diagnostiku a stabilizaci Zivotnich funkci

pacienta pred prekladem do Centra, informuje Centrum o zméné klin. stavu
pacienta

3. Ambulantni specialisté v regionu pacienta: zajistuji dlouhodobé sledovani
onemocnéni sdruzenych s VO, pokud neni pacient sledovan v ramci
multioborového tymu koordinovaného CVSP-VO

Lécebny plan
Zakladni komponenty lécby

1. Diagnostika

e Prenatalni diagnostika: Identifikace vady pomoci ultrazvuku nebo jinych
prenatalnich vysetreni.

e Postnatalni diagnéza: Potvrzeni a podrobna diagndza prostiednictvim
klinického vysetreni, zobrazovacich vysSetreni (rentgen, ultrazvuk, CT, MRI),
endoskopie a histologie.

2. Stabilizace po porodu:

e Zajisténi adekvatni dechové a obéhové podpory, pokud je potreba.

e Zajisténi zilniho vstupu pro rehydrataci a vyzivu a predoperacnich laboratornich
vySetreni, doplnéni zobrazovacich vysetreni k upresnéni diagnostiky.

3. Chirurgicka intervence

e VCasna chirurgicka korekce vady, at uz laparoskopickou cestou nebo klasickym
operacnim pristupem, naplanovani eventualni vicestupnové chirurgické Iécby

4. Intenzivni péce
e Predoperacni a pooperacni péce na neonatologickém JIRP CVSP-VO.

e Monitorovani Zivotné dllezitych funkci a zajisténi odpovidajici podpory dychani
a krevniho obéhu.

5. Vyziva a hydratace

e Parenteralni vyziva
e Postupné zavadeéni enterdlni vyzivy podle tolerance pacienta.

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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6.Rehabilitace a sledovani:

e Fyzioterapie a rehabilitace pro podporu motorického vyvoije.

e Pravidelné kontroly u chirurga nebo pediatra ke sledovani ristu a vyvoje, Upravy
léCby a detekce pripadnych komplikaci.

7.Podpora a edukace rodiny:

o Edukace rodi¢l ohledné specifickych potreb ditéte a dlouhodobé péce.

e Psychologicka a socialni podpora pro rodinu véetné pomoci se zvladanim stresu
a praktickymi aspekty péce o dité.

8. Spoluprace v ramci multidisciplinarniho tymu

Tabulka 12 Odbornici spolupracujici v rdmci multidisciplinarniho tymu

Onemocnéni
Odbornost Atrézie
AE CDH |gtieva| GS Oc mH SKS NEC
pediatr KDCH ano ano ano ano ano ano
chirurg KDCH ano
proktolog KDCH ano
gastroenterolog ano
psycholog ano ano ano ano ano ano ano ano
pneumolog ano ano
logoped ano
socialni pracovnik | ano ano ano ano ano ano ano ano
genetik ano ano ano ano ano ano
rentgenolog ano ano ano ano ano ano ano ano
fyzioterapeut ano ano ano ano ano
kardiolog ano ano
ORL ano
nutriéni specialista| ano ano ano ano ano ano ano
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Dalsi soucasti dlouhodobého zdravotniho managementu

Psychosocialni péce: pro CVSP-VO je relevantni

Stanoveni kontaktniho pracovisté, které urci koordinatora socialni péce pro daného
pacienta: CVSP-VO

Koordinatorem psychosocialni péce je CVSP-VO ve spolupraci s PLDD
Komunitni péce: relevantni pro CVSP-VO
Psychologicka péce: relevantni pro CVSP-VO

Napojeni na pacientskou organizaci: relevantni pro CVSP-VO

Dlouhodoby management - specificka |écebna
opatreni
a. Genetické poradenstvi — ano
b. Mezinarodni konzultace v CPMS (napr. na podporu experimentalni 1éCby) - ano
c. Ucast v klinické studii — eventualné ano

d. Preshranicni péce - eventualné ano
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