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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.

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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ONEMOCNENI ERN RITA

ERN RITA pokryva 4 skupiny vzacnych onemocnéni, kterd spojuje porucha imunitnich
mechanizm{: primarni imunodeficity, autoinflamatorni onemocnéni, autoimunitni
onemocnéni (vzacné vaskulitidy dospélych a neuroinflamatorni onemocnéni), détska
revmaticka onemocnéni (https://ern-rita.org/).

1. AUTOINFLAMATORNI ONEMOCNENI

Autoinflamatorni onemocnéni (autoinflammatory diseases, AID) jsou heterogenni
skupinou onemocnéni charakterizovanych poruchou regulace vrozenych imunitnich
mechanizm{ vedouci k celkovym i lokdInim zanétlivym projeviim, které maji &asto
epizodicky ¢i rekurentni charakter. Jedna se o geneticky podminéné stavy s velmi
nizkou prevalenci (napr. monogenni periodické horecky, sterilni pyogenni syndromy)
i 0 Castéjsi multifaktoridlni onemocnéni (napr. syndrom periodické horecky charakteru
PFAPA). Jedna se o relativné mladou skupinu onemocnéni, jejichz znalost je spojena
s rozvojem molekuldrné-genetickych technologii. Casto zacinaji v détstvi, ale vzhledem
k nizkému vyskytu v populaci je stanoveni diagnézy Casto vyrazné opozdéno. Péce
o tyto pacienty se soustfeduje do pediatrickych pracovist a ¢asto je spojena
se specializaci détské revmatologie. Systematicka péce o dospélé pacienty s AID neni
zatim v CR zakotvena. Mira zatéze pro pacienty ve smyslu disability a organ ¢&i Zivot
ohrozujicich manifestaci se odviji od typu AID a s nim souvisejicich terapeutickych
moznosti, které se casto pohybuji v rezimu u nas nehrazené Ci neregistrované terapie.
V managementu AID ma velky vyznam soustavna monitorace zanétlivé aktivity, ktera
odrazi riziko dlouhodobych zivot ohrozujicich komplikaci (napr. systémové amyloidozy,
poskozeni zraku a sluchu). Terapeuticky se u fady AID uplatiiuje cilena imunoterapie
charakteru blokady zanétlivych mediatorl (napf. cytokind).

Celkovy pocet pacientt s AID v CR (kvalifikovany odhad): 1150 (déti a dospéli)
Pocet pacientti sledovanych v CVSP-VO: 340
Pocet pacientti sledovanych v SPSP-VO (kvalifikovany odhad): 510

~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

a) Pocet pacientl s diagnézou AID ve sledovani centra/rok (minimum 200), Udaj
za posledni kalendarni rok

b) Polet novych pacientl s diagnézou AID/rok (minimum 100), (daj za posledni
kalendarni rok

c) Seznam potiebnych specializovanych vykon( a jejich po&et/rok (minimalini
pocet celkem 15 vykonU/rok)
e Podani rdznych typl cilené 1é¢by (biologika, malé molekuly): Po&et /rok
e Transplantace kmenovych bunék (HSCT): Po&et provedenych vykond/rok
e Zadavani pacientd do mezinarodniho registru: Pocet pacientl v registru

Personalni zajisténi
LEKARI
e LékarF (expert) s odbornou zpUsobilosti/atestaci v oboru pediatrie a vy odbornou
zpUsobilosti/atestaci v oboru détské revmatologie
o Kvalifikacni predpoklady: minimalné 2 roky praxe v oboru a v problematice

AID. Vedouci centra - 5 let praxe v oboru, minimalné 30 % klinickych aktivit
v problematice AID

e LékaF (expert) s odbornou zpUsobilosti/atestaci v jednom z obor(: revmatologie,
nefrologie, alergologie a klinicka imunologie
o Kvalifikacni predpoklady: minimalné 2 roky praxe v oboru a v problematice
AID. Vedouci centra - 5 let praxe v oboru, minimalné 30 % klinickych aktivit
v problematice AID

e LékaF v pripravé: $kolenec v jednom z obord: pediatrie, détskd revmatologie,
revmatologie, nefrologie, alergologie a klinicka imunologie.

e Minimalni kvalifikace: ukonéeny kmen zakladniho oboru + 1 rok praxe, celkem
minimalné 3,5 roky praxe, z toho 1 rok v problematice AID

e Kapacita / ivazky pro CVSP-VO:

o Celkovy pocet lékafl: minimalné& 3, z toho 2 na Urovni experta (zajisténi
zastupitelnosti), z toho alespon jeden ve véku do 50 let (zajisténi
udrzitelnosti/kontinuity)

o Celkové minimalni Gvazky pro CVSP-VO: experti - 1,0 FTE, Skolenci - 1,0
FTE

~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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DALST CLENOVE MDT:

e VSeobecné/détské sestry: minimalné 1 sestra, minimalni praxe s pacienty s AID 2
roky (minimalné 0,5 FTE).

e Fyzioterapeut: jeden, minimalni praxe s pacienty se zanétlivymi artropatiemi 2
roky (minimalné 0,5 FTE)

e Kilinicky psycholog-terapeut (minimalné 0,2 FTE pro CVSP-VO)

e Zdravotné socialni pracovnik (minimalné ekvivalent 0,1 FTE pro Centrum)

e Klinicky genetik (minimalné ekvivalent 0,1 FTE pro Centrum)

Administrativné-technicka-koordinac¢ni podpora centra:

e Koordinator péce (0,4 FTE)
e Administrativné-technicky pracovnik / datamanazer (0,4 FTE)

Bezprostiedni dostupnost (<24 h) dalich odbornikd:

Alergologie a klinicka imunologie
Détska neurologie/neurologie
Détska kardiologie/kardiologie
Intenzivni péce

Oftalmologie

Snadnd dostupnost dal$ich specialistd v oborech:

Détska dermatovenerologie/dermatovenerologie

Détska endokrinologie/endokrinologie

Détska gastroenterologie a hepatologie/gastroenterologie
Détska gynekologie/gynekologie

Détska chirurgie/chirurgie, neurochirurgie

Détska nefrologie/nefrologie

Détska onkologie a hematologie/klinicka onkologie/hematologie
Détska ortopedie/ortopedie

Détska otorhinolaryngologie/otorhinolaryngologie

Détska pneumologie/pneumologie

Détska a dorostova psychiatrie/psychiatrie

Infekéni 1ékarstvi

Interna

Neonatologie

Revmatologie

Vécné a prostorové vybaveni (infrastruktura)
Obecné

e CVSP-VO je zfizeno pfi détském a dospélém ldzkovém zdravotnickém zafizeni

. . v V7 r 7 7 v [o] v v . . Ve

nemocnice nejvyssiho typu (fakultni) se zazemim dalSich oboru vcetné intenzivni
péce, zobrazovaciho a laboratorniho komplementu

~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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Ambulantni prostory

Minimalné dvé samostatné mistnosti

Prostor pro praci sester (priprava pacientl pred vstupem k lékaFi, edukace
ve vyplfiovani hodnoticich nastroji jednotlivych diagnéz — AIDAI, dotaznik kvality
Zivota, diskuze nad toleranci uzivanych léciv, zaskolovani v aplikaci l1éCby...)

Prostor pro ambulantni fyzioterapii

Prostor pro aplikaci IékU a klinické studie (napf. denni stacionar)

PIné/Castecné oddéleny prostor pro pracovnu koordinatora centra

Ldzkova cast

Pocet IGZek (pro pacienty s VO a kde maji byt k dispozici)
o Denni_stacionar: kapacita minimalné 2 détsti pacienti/tyden, v pripadé
dospélych pacientt 1-2 pacienti/mé&sic
o Détskd ¢ast: kapacita minimainé 2 IGzka/tyden
o Dospéla &ast: kapacita minimalné 1 10zko/mésic

Dostupnost vysetreni a IéCby

Dostupnost specializovanych vysetreni (pocet/jednotku casu, maximalni ¢ekaci
Ihita)

Maximalni ¢ekaci Ihiita na oSetfeni nového détského pacienta s podezienim na AID
(mimo syndrom PFAPA): maximalné 1 meésic, pfi podezreni na syndrom PFAPA
maximalné 3 mésice
Dospéli pacienti s podezrenim na AID: maximalné 3 mésice od kontaktovani centra
Vysledky genetickych vysetreni:
o Sangerova analyza do 3 mésict od pfijeti materialu
o Vysetteni panell metodou sekvenovani nové generace do 6 mésicl od pfijeti
materialu
o Celoexomové sekvenovani do 1 roku od pfrijeti materialu laboratofri
o Ve vysoce urgentnich pripadech pri Zivot ohroZujicich stavech moznost
obdrZeni vysledku maximalné do 14 dnd

Dostupnost vsech relevantnich lécebnych postupti

Zvlastni smlouva s pojistovnami (,centrova® 1é¢ba) pro kategorii autoinflamatorni
onemocnéni a revmatologie

Zajistovani neregistrované ¢i nehrazené Ié¢by formou zadosti o Uhradu dle § 16
nebo formou specifického I1é¢ebného programu (SLP)

Koordinace administrativni Cinnosti a pfiprava pfedani pacienta do zahranicniho
spolupracujiciho centra za Ucelem terapie nedostupné v CR, po navratu pacienta
terapie nastavena dle zahrani¢niho centra, komunikace o dalSich postupech v l1écbé

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Kompetence

Klinicky management
e Potvrzeni diagnézy VO a pridéleni Orphakddu
e Zadani dat pacienta do Narodniho registru VO

e Edukace pacienta/zakonného zastupce o typu diagndzy, jeji dédi¢nosti, progndze
onemocnéni, |écbé

e Nastaveni a realizace Uvodni |écby

e Stanoveni dlouhodobého planu 1ééby a monitorace pacientd s monogennimi
a komplikovanymi AID sledovanymi v CVSP-VO a konzultovanymi ze SPSP-VO,
definovani charakteristik sdilené péce

e Konzultace dostupné 24/7 pro pacienty s AID (celorepublikové)
o Zprostredkovani ndrodnich a mezindrodnich konzultaci a druhych nézorl

e Indikace genetického vysetreni jakéhokoli typu v oblasti AID (Sangerova analyza,
sekvenovani nové generace, celoexomové sekvenovani, sekvenovani klinického
exomu, celogenomové sekvenovani)

Farmakoterapie

o Indikace a zajisté&ni véech dostupnych Ié&ivych pripravkl (centrové i off-label),
experimentalni terapie, terapie v ramci klinického zkouseni

Spolupracujici pracovisté specializované péce
(v budoucnu CVSP nizsiho nebo II. typu) - SPSP-VO

Expertiza pracovisté

Minimalni polet pacientl potfebnych k zajisténi expertizy bude potvrzen na zakladé
analyzy dat v NZIS z let 2025-26.

Do té doby je minimalni pocet pacientl s AID sledovanych détskym SPSP-VO 30/rok
a dospélym SPSP-VO 10/rok

Personalni zajisténi, vécné a prostorové vybaveni

Détské pracovisté: Splfiuje charakteristiky CVSP-VO nebo SPSP-VO pro détskou
revmatologii

~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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Pracovisté pro dospélé:

Personalni zajisténi

e lékar s odbornou zpUsobilosti / atestaci v nékterém z oborQ: revmatologie, vnitini
|ékarstvi, nefrologie, alergologie a klinicka imunologie
e Praxe v oboru minimalné 2 roky
e Minimalné 10 % klinickych aktivit v&novano pacientiim s AID
e Kklinicky psycholog-terapeut a socialni pracovnik

Vécné a prostorové vybaveni

e SPSP-VO je zfizeno pfti zdravotnickém zafizeni s ambulantnim i [Gzkovym
provozem charakteru nemocnice nejvyssiho typu (fakultni Ci krajské)

Dostupnost vysetreni a Iécby
Dostupnost specializovanych vysetieni (pocet/jednotku ¢asu, maximalni ¢ekaci Ihdta)

e Pediatricti pacienti stejné maximalni cekaci doby jako na pracovisti CVSP-VO
o Dospéli pacienti s podezienim na AID jsou oSetfeni nejpozd&ji do 3 mésicl
od kontaktovani centra

Dostupnost lé&ebnych postupl (napf. centrova Ié¢ba a jeji typy)

e Zvlastni smlouva s pojistovnami (,centrova" Iéc¢ba) pro kategorii Revmatologie

Kompetence
Klinicky management

e \lyjadreni podezreni na monogenni ¢i komplikované AID (s vyjimkou syndromu
PFAPA) a stanoveni pracovni diagndzy, odeslani pacienta k potvrzeni diagnozy AID
do CVSP-VO, pripadné virtualni konzultace pacienta s CVSP-VO

e Edukace pacienta/zékonného zastupce o typu diagndzy, jeji dédi¢nosti, progndze
onemocnéni, |é¢bé

e Realizace Uvodni IéCby po konzultaci s CVSP-VO
Realizace dlouhodobého plénu 1é¢by a monitorace pacientd s monogennimi
a komplikovanymi AID sledovanymi v ramci sdilené péce s CVSP-VO

e Ucast na mezinarodnich a narodnich konzultacich

Farmakoterapie

e Realizace 1é&by pacientl s monogennim ¢& komplikovanym AID dle doporuéeni
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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Ustanoveni Narodni referencni sité pro vzacna
onemocnéni (NRN)
Seznam SPSP-VO (nominace) a CVSP-VO:

S ohledem na nizkou prevalenci AID je pro populaci Ceské republiky potfeba jedno
pracovisté se statusem CVSP-VO, které je soucasné ¢lenem ERN-RITA s akreditovanou
expertizou pro autoinflamatorni onemocnéni. Tyto podminky v soucasnosti splfiuje
pouze VFN v Praze, Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu (pro détské
i dospélé pacienty) spolecné s Klinikou nefrologie (pro dospélé pacienty).

Kandidaty na détska SPSP-VO jsou vsSechna pracovisté se statusem SPSP-VO pro
détska revmaticka onemocnéni (FN Brno, FN Hradec Kralové, FN Motol, FN Olomouc,
FN Ostrava, FN Plzeri, Masarykova nemocnice v Usti nad Labem, Pardubicka
nemochnice)

Minimalné jedno SPSP-VO pro dospélé pacienty by mélo vzniknout pfi nékteré
z fakultnich nemocnic na Moraveé.

CVSP-VO koordinuje ¢innost NRN, organizuje vzdélavaci a vyzkumné aktivity v réamci
NRN véetné virtudlnich konzultaci pacientt, poskytuje 24/7 konzultaéni servis véem
SPSP-VO. Zastupce CVSP-VO reprezentuje NRN na narodni Urovni, je clenem MEKOVO.

Pacient v systému péce
Podezreni na VO, GUvodni diferencialni diagnostika

Pacient v pé¢i VPL/PLDD, pfipadné v nemocniéni péci v misté bydlisté:
Typické prezentace VO

Anamnestické, demografické, epidemiologické udaje

o v&k zadatku projevi (onset do 1 roku véku ¢astéjéi u geneticky podminénych
onemocnéni)

e epizodické projevy celkové (napr. horecka, Unava) i lokalni (napf. vyrazka,
artralgie)

e trvani a ne/pravidelnost epizod (kratké epizody do 3 dnl typické pro FMF,
epizody v fadu tydn( pro TRAPS)

e klinické a laboratorni projevy v epizodé a klidovém mezidobi

e rodinna anamnéza

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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e postizeni sourozencl (MKD), rodi¢l a jejich sourozenct (CAPS, TRAPS)
« tonzilektomie z ddvodu recidivujicich tonzilitid (PFAPA)

e onemocnéni ledvin, rendlniho selhani (podezreni na amyloidézu)

e etnicky plvod rodiny (Arméni, Arabové, Turci — FMF)

o prikaz infekéni etiologie obtizi (obvykle chybi)

o efekt antibiotické terapie (obvykle bez efektu)

o efekt epizodického podavani kortikosteroid( (PFAPA)

e navaznost epizodickych obtizi na chlad (CAPS)

e neodpovidajici reakce na standardni terapeutické postupy u autoimunitnich
onemocnéni (systémovy lupus erythematodes, ANCA-asociované vaskulitidy
nebo vaskulitidu typu polyarteritis nodosa) — SAVI, CANDLE, DADA2

Subjektivni potize — vnimané pacientem, rodinou

e epizody horedek stfidané bezpfiznakovym obdobim, subfebrilie, bolesti kloubd,
svalQ, bficha, hlavy, pfitomnost vyrazky

Objektivni klinické nalezy ve fyzikalnim vysSetreni

e Systémové projevy zanétu - recidivujici febrilie, febrilie, subfebrilie

e Nespecifické projevy — hubnuti, poruchy rlstu, abnormality psychomotorického
vyvoje (opozdéni, regrese)

e Postizeni jednotlivych organovych soustav:

o Kdlze a sliznice - rlizné druhy exantému (urtika, pustularni dermatitida),
aftdézni stomatitida, faryngitida, tonsilitida, erythema nosodum, pyoderma
gangrenosum, lipodystrofie, panikulitida, livedo, teleangiektazie, ulcerace,
nekrdzy, gangrény, akné, resorpce distalnich lokalit téla

o Muskuloskeletalni projevy - artritida, myositida, osteomyelitida, fasciitida

o Lymfaticky systém - krcni lymfadenopatie, splenomegalie

o

Postizeni dychaciho systému - pleuritida, intersticialni plicni proces, plicni
fibréza

Kardiologické manifestace - perikarditida, myokarditida

Gastointestinalni postizeni — peritonitida, kolitida, viedy

Ledvinné postizeni - nefritida, amyloidéza

OcCni - konjunktivitida, periorbitalni edém, edém papily, atrofie optického
nervu, uveitida, episkleritida, retinalni vaskulitida

o Neurologické projevy - aseptickd meningitida se zvySenym
intrakranidlnim tlakem, senzorineuralni ztrata sluchu, neuritida,
vaskulitida centrdlniho nervového systému, neuropatie, intrakranialni
kalcifikace

o O O O

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Typické laboratorni zmény v zakladnich vySetfenich (uvedte, co povazujete za ,zakladni
vysSetreni)

e Znamky systémového zanétu - elevace CRP, FW, SAA, neutrofilni leukocytdza
e Krevni obraz - trombocytdza, leukocytdza vs cytopenie

e Kolisava pritomnost nékterych autoprotilatek (ANA, ANCA, APLA)

e Mozné odchylky v humoralni i bunécné slozce imunity

e | Projevy syndromu aktivovanych makrofagd (MAS): cytopenie, elevace
jaternich transaminaz, hypofibrinogenémie, hypertriglyceridemie

Typické zmény v zakladnich pomocnych vysetrenich (zobrazeni, funkéni testy — napfr.
EKG, EEG...)

e RTG kloubl (artropatie CINCA)

e Ultrasonografie (serozitidy, organomegalie)

e MRI (postizeni CNS pri CINCA, encefalopatie pri AGS, vaskulitida CNS, stroke pfi
DADA2)

e HRCT (intersticialni plicni postizeni)

LCervené vlaje¢ky" — seznam varovnych signdli vyZaduijicich akutni specializovanou
péci
e Novorozenec s pritomnosti sterilniho zanétu s vysokou zanétlivou aktivitou (po

vylouceni infekcni priciny) a urtikarialnim exantémem, aseptickou meningitidou
s moznou pritomnosti nitrolebni hypertenze = CINCA syndrom

e Dlouhotrvajici horetka (mlZe naplnit kritéria FUO) s vysokou zanétlivou
aktivitou bez jasné infek¢ni priciny, bez reakce na antibiotickou terapii, mozny
doprovod periorbitdlniho edému, konjunktivitidou, artritidou, vyrazkou,
serozitidou = TRAPS syndrom

e Neurologické projevy novorozencl nejasné etiologie = susp. AGS

e Mozkova prihoda v détském véku bez jasné rizikové anamnézy = DADA2

e Znadmky rozvijejiciho se/rozvinutého syndromu aktivace makrofagd (horecka
asociovana s riznym klinickym doprovodem a laboratornimi projevy cytopenie,
hepatopatie, hypofibrinogenémie, hypertriglyceridemie a poklesu sedimentace)
= MAS pti rlznych typech AID

e Proteinurie, renalni selhani u pacientd s AID = AA amyloidéza jako chronicka
komplikace zakladni diagndézy

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Typické prezentace zachyceny na uarovni VPL/PLDD di
nemochnicni péce v misté bydlisté, vysloveno podezreni na
VO, pacient doporucen do péce nejblizsiho specializovaného
pracovisté (SPSP-VO nebo CVSP-VO)

Predani pacienta z primarni/nespecializované péce do CVSP/SPSP-VO

SPSP-VO a CVSP-VO maiji jasné definovany a vefejné dostupny zplsob objedndni
novych pacientl s VO

Akutni/zivot ohrozuijici stav

e centrum kontaktovano lokdlnim nemocni¢nim zafizenim telefonicky +
dokumentace je zaslana predem elektronicky

- g v s 7 v v O v 7 v e

e pacient po promptnim prezkoumani dokumentace prelozen na luzkove oddeleni

pracovisté /doporucen terapeuticky postup na lokalnim pracovisti a naplanovano
vySetreni v centru

Neakutni stav (opakované epizodické/chronické obtize suspektni z AID)

e pacientovi/rodiCi/VPL/PLDD poskytnuta dokumentace nutna Kk vyplnéni
pred prvnim vysetfenim v centru

e po odeslani dokumentace do centra objednani pacienta

e pacient sou¢asné sezndmen se standardnim zplsobem objedn&vani a mistem
kontaktd na centrum pro moznou zménu/zrudeni terminu, komunikaci stran
zlepseni/zhorseni stavu, manifestaci akutnich obtizi

SPSP-VO a CVSP-VO maji definovanu &ekaci |h(tu na specializované vysetteni, ktera
pro akutni pripady je (navrh <1 tyden) a pro neakutni (ndvrh <2 mésice)

Stavy vyzadujici akutni péci v centru

Zivot ohroZuiici stav:

e CVSP-VO prebira pacienta do druhého dne od kontaktovani centra
Akutni stav:
e CVSP-VO ¢i SPSP-VO prebira pacienta do tydne od kontaktovani centra

Stavy vyzaduijici akutni péci v centru

e Znadmky rozvijejiciho se/rozvinutého syndromu aktivace makrofagd (horecka
asociovana s riznym klinickym doprovodem a laboratornimi projevy cytopenie,
hepatopatie, hypofibrinogenémie, hypertriglyceridemie a poklesu sedimentace)
(MASem komplikovana riizna AID)

e Pritomnost sterilniho zanétu (po vylouceni infekéni priciny) u novorozence, ktery

je doprovazen urtikaridlnim exantémem a aseptickou meningitidou s moznou
pritomnosti nitrolebni hypertenze (CINCA syndrom)

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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e Dlouhotrvajici horeCka splfujici kritéria horecky nejasné etiologie s vysokou
zanétlivou aktivitou bez jasné infekcni priciny, bez reakce na antibiotickou
terapii, kterd mdzZe byt doprovazena periorbitdlnim edémem, konjunktivitidou,
artritidou, vyrazkou, serozitidou (TRAPS syndrom)

e Vyskyt mozkové prihody v détském véku bez jasné rizikové anamnézy (DADA?2)

e Neurologické projevy neonatdlniho obdobi bez objasnéné etiologie (Aicardi
Goutieres syndrom)

Diagnoza VO a jeji sdéleni pacientovi

e Je v kompetenci CVSP-VO pro vSechna AID

e Je v kompetenci SPSP-VO pro monogenni Ci komplikovana AID po konzultaci
s CVSP-VO

e Je v kompetenci pediatra (PLDD ¢i nemocni¢niho) pro typicky PFAPA syndrom

e Sdéleni diagndzy je slovni i pisemné a je doprovazeno predanim pisemnych
informaci, pripadné odkazu na online informacni zdroje, spolu s predanim
kontaktu na pacientskou organizaci (pokud existuje)

Terapie

e CVSP-VO poskytuje komplexni 1é¢bu véetné véech typl farmakoterapie pro celé
spektrum AID

e Pro monogenni a komplikovana AID SPSP-VO poskytuje komplexni IéCbu véetné
véech typl farmakoterapie po konzultaci pacienta s CVSP-VO

e Lécba syndromu PFAPA neni omezena na centra

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

Stanoveni koordinujiciho pracovisté

e SPSP-VO nebo CVSP-VO, v zavislosti na diagnéze, zavaznosti i stadiu AID a
na dostupnosti centra od mista bydliSté pacienta

Popis koordinacni ¢innosti v procesu dlouhodobého planu péce o pacienta s VO

e nastaveni dispenzarizace/pravidelnych kontrol u jinych specialistl, &etnost
laboratorni monitorace, stanoveni toho, kde tato vysetreni maji probihat

o frekvence kontrol v CVSP-VO nebo SPSP-VO je nastavena individualné v zavislosti
na zavaznosti a aktivité onemocnéni a pripadné frekvenci aplikaci IéCby

e nastaveni lé¢ebnych opatteni a zplisobu jejich realizace

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Specifikace péce poskytované pacientim s VO mimo specializovana centra

VPL/PLDD, "Spadova" nemocnice/nemocnice v misté bydlisté pacienta, ambulantni
specialisté:

¢ Diagnostika a lIé¢ba infek¢nich onemocnéni u pacienta se stabilnim VO na zakladé
stanoveného dlouhodobého planu, ktery definuje rizika spojena s infekci
v souvislosti s pripadnou imunomodulacni 1é¢bou

e Monitorace a management nezadoucich G¢ink{ 1é¢by na zakladé doporuéeni centra
Socidlni a psychoterapeutickd podpora, preskripce kompenzaénich pomdcek,
rehabilitacni, lazeriské péce

e Je nastaven zplUsob komunikace s centrem v pfipadé potieby akutni konzultace,
pripadné pravidelnad komunikace nap¥. formou virtualnich schiizek

Lécebny plan je nastaven osSetrujicim centrem a realizovan s pomoci koordinatora péce
v centru i v misté bydlisté pacienta

e Farmakoterapie je nastavena centrem, které zajiStuje preskripci nebo ji deleguje
na oSetrujiciho Iékare v misté bydlisté

e Edukace pacienta v centru o lécbé a sledovani onemocnéni (zaznam potizi
do standardizovaného formulare)

e Psychosocidlni a dalsi podplirna péce dle individudini potieby pacienta
Pedagogicko-psychologické poradenstvi v oblasti vychovy, vzdélavani a volby
povolani

Dlouhodoby management - specificka lécebna
opatreni
Genetické poradenstvi

e CVSP-VO, SPSP-VO moznost konzultace s klinickym genetikem (dédi¢nost,
planovani koncepce, diskuze interpretace variant nejasného vyznamu)

Mezinarodni konzultace v CPMS (napf. na podporu experimentalni |écby)

e CVSP-VO - koordina¢ni centrum pro celou NRN v oblasti mezinarodnich
konzultaci v CPMS

U&ast v Klinické studii
e Mozné na CVSP-VO i SPSP-VO

Preshrani¢ni péce

e CVSP-VO - koordinace administrativni ¢innosti, management presunu pacienta
do zahrani¢niho centra, po navratu pacienta do CR pokracovani v nastaveném
managementu terapie a komunikace se zahrani¢nim pracovistém ohledné dalsi
lécby

Tranzice pacienta do dospélé péce (transition care — prechodova péce) dle prislusného
standardu

e Pacient je predan do péce dospélé ¢asti centra nebo do jiného centra pro dospélé
pacienty blizsSiho mistu bydlisté ¢i studia

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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2. DETSKA REVMATICKA ONEMOCNENI

Détska revmaticka onemocnéni (pediatric rheumatology - PR) zahrnuji chronické
zanétlivé choroby postihujici pohybové Ustroji i dalsi organové systémy se zacatkem
v détském véku. I kdyz se ve vétdiné pripadd jednd o nemoci s multifaktorialni
(idiopatickou) etiologii, jejich dlouhodoby, ¢asto celoZivotni prib&h je spojen
s vyraznym omezenim kvality zivota a velkou mirou zatéze ditéte a jeho rodiny
a s potfebou predani mladého dospélého pacienta do péde specialistl pro dospélé.
V dlouhodobém managementu je ddleZitd monitorace aktivity onemocnéni a rozvoje
komplikaci spojenych s nemoci i jeji l1éCbou, ve které se uplatiiuje individualné
nastavena imunomodulace necilena (napr. kortikoterapie, metotrexat, cyklofosfamid)
i cilend (biologicka lé¢ba - blokéda cytokind, malé molekuly).

Mezi East&jsi diagnézy patti zejména spektrum podtyp( juvenilni idiopatické artritidy
(JIA) a détské vaskulitidy charakteru IgA vaskulitidy a Kawasakiho nemoci.

Mezi velmi vzacna a zavazna onemocnéni patri napr. systémova forma JIA -
Stillova nemoc, vzacné primarni systémové vaskulitidy (polyarteritis nodosa, ANCA-
asociované vaskulitidy, Takayasuova arteritis), skupina systémovych onemocnéni
pojiva (systémovy lupus erythematosus, zanétlivé myopatie, sklerodermie, prekryvné
syndromy).

Celkovy pocet détskych pacientt s PR v CR (kvalifikovany odhad): 2250
Pocet pacienti sledovanych v CVSP-VO: 675
Pocet pacienti sledovanych v SPSP-VO (kvalifikovany odhad): 1375

Struktura péce

Centra vysoce specializované péce - CVSP-VO
Expertiza pracovisté
Pro kazdé VO/skupinu VO, pro které je CP urena:

a) Pocet pacientl s détskymi revmatickymi onemocné&nimi ve sledovani centra/rok
(minimum), Udaj za posledni kalendarni rok (tabulka)

b) Pocet novych pacientd s d&tskymi revmatickymi onemocnénimi /rok, Udaj
za posledni kalendarni rok (tabulka)

Minimalni pocet pacientt ve sledovani/rok | Minimalni pocet novych pacientt/rok

400 40

c) Seznam potifebnych specializovanych vykond a jejich polet/rok (pro kazdy
vykon, pokud uvedeno v kritériich ERN)

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Cilend lokalni (intraartikularni) terapie s dlouhodobé pUsobicimi kortikosteroidy. Terapie
vyuZivajici specifické rekombinantni protilatky (proti cytokinim, proti B burikdm) podle
mezinarodnich doporuceni a fizené biomarkery. Autologni transplantace kmenovych
bunék a infuze mezenchymalnich kmenovych bunék pro refrakterni pripady. Screening
a vCasna terapie pro uveitidu asociovanou s JIA. Dostupnost registru
farmakovigilan¢niho sledovani financovaného z FP7 (Pharmachild). Dohoda
o doporucenich pro terapii (EU SHARE protokol).

Pocet vykonl/rok: 50

Personalni zajisténi
LEKARI
a) Lékar (expert) s odbornou zpUsobilosti/atestaci v oboru pediatrie a vyssi
odbornou zpUsobilosti/atestaci v oboru détska revmatologie

o Kvalifikacni predpoklady: minimalné 2 roky praxe v oboru. Vedouci centra -
5 let praxe v oboru, minimalné 50 % klinickych aktivit v problematice PR

b) Lékar v pripravé: Skolenec v oboru détské revmatologie. Minimalni kvalifikace:
ukoncéeny kmen zakladniho oboru + 1 rok praxe, celkem minimalné 3,5 roku
praxe, z toho 1 rok v problematice PR

Kapacita / Uvazky pro CVSP-VO:

e Celkovy pocet lékarl: minimalné 5, z toho 2 na Urovni experta (zajisténi
zastupitelnosti), z toho alesponn jeden ve veéku do 50 let (zajisténi
udrzitelnosti/kontinuity)

e Celkové minimalni Uvazky pro CVSP-VO: experti — 2,0 FTE, skolenci - 2,0
FTE

DALSI CLENOVE MDT
e VSeobecné/détské sestry: minimalné 2 sestry, minimalni praxe s pacienty s PR
2 roky (minimalné 1,5 FTE).

e Fyzioterapeut: jeden, minimalni praxe s pacienty se zanétlivymi artropatiemi 2
roky (minimalné 0,5 FTE)

e Klinicky psycholog-terapeut (minimalné ekvivalent 0,2 FTE pro Centrum)
e Zdravotné socialni pracovnik (minimalné ekvivalent 0,1 FTE pro Centrum)

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Administrativné-technicka-koordinacni podpora centra:

e Koordinator (1,0 FTE)
e Administrativné-technicky pracovnik (1,0 FTE)

Bezprostiedni dostupnost (<24 h) dalich odbornikd z obor(:

o Détska radiologie, maxilofacialni chirurgie, oftalmologie

e Deétska gastroenterologie a hepatologie, chirurgie, intenzivni péce, kardiologie,
nefrologie, neurologie, pneumologie

e Dostupnost v ramci poskytovatele CVSP-VO ¢&i ve smluvnim zarfizeni

Snadnd dostupnost dalich specialistd v oborech: détskd alergologie a klinicka
imunologie, détska dermatovenerologie, détska endokrinologie, détska gynekologie,
détska hematoonkologie, détska otorhinolaryngologie, détska ortopedie, détska
a dorostova psychiatrie, infekéni Iékarstvi, neonatologie.

Vécné a prostorové vybaveni (infrastruktura)
CVSP-VO (obecné)
e P détském a dospé&lém Iizkovém zdravotnickém zafizeni nemocnice nejvyssiho
typu (fakultni)
e Zazemi dalsich obor( véetné intenzivni péce
e Zobrazovaci komplement
e Laboratorni komplement véetné imunologické a genetické laboratore

A) Vlastni ambulantni prostory

e Minimalné 2 samostatné ambulantni mistnosti

e Prostor pro praci sester (ptiprava pacientd pred vstupem k lékafi, edukace
ve vyplfiovani hodnoticich nastroji jednotlivych diagnéz - dotaznik kvality
Zivota, diskuze nad toleranci uzivanych Iéciv, zaskolovani v aplikaci éCby...)

e Prostor pro ambulantni fyzioterapii
e Prostor pro aplikaci 1ékd a klinické studie (napt. denni stacionaF)
e PIné/Castecné oddéleny prostor pro pracovnu koordinatora centra

B) Primé&rny pocet 1Gzek
e Denni stacionar: kapacita minimalné 4 pacienti/tyden
o Détském lUzkové oddéleni: kapacita minimainé 6 IGzek/tyden

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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C) Dostupnost specializovanych vysetreni

Akutni a zavazné stavy: vySetreni pri hospitalizaci do 48 hodin od kontaktu
Zavazna systémova onemocnéni umoznujici ambulantni péci: maximalni ¢ekaci
Ih(ta na odetfeni nového pacienta s podezienim na SJIA, JSLE, JIIM, juvenilni
sklerodermii & vzacné primdrni vaskulitidy: max. do 4 tydnd.

JIA novy zachyt i relaps: ambulantni vysetreni ¢i termin punkce kloubu do 4
tydnU od kontaktu

U chronickych stavll je maximalni ¢ekaci Ihtita 3 mésice od kontaktovani centra
CVSP zajistuje online/telefonickou konzultacni sluzbu pro Iékafe a pacienty 24/7

D) Dostupnost véech relevantnich lééebnych postupl

Zvlastni smlouva s pojistovnami (“centrova” Ié¢ba) pro kategorii Revmatologie

Zajistovani neregistrované ¢i nehrazené |écby formou zadosti o Uhradu dle § 16
nebo formou specifického 1é¢ebného programu (SLP)

Koordinace administrativni ¢innosti a priprava predani pacienta do zahrani¢niho
spolupracujiciho centra za Ucelem terapie nedostupné v CR, po navratu pacienta
terapie nastavena dle zahrani¢niho centra, komunikace o dalSich postupech
v lécbhé

Pri stabilnim stavu pacienta moznost sdilené pece mezi SPSP-VO a CVSP-VO,
kdy je léCivo primarné indikované CVSP-VO aplikovano i SPSP-VO dle dohody
mezi pacientem a centry

Kompetence

1. Klinicky managment

e Potvrzeni diagnézy VO a pridéleni Orphakdodu
Zadani dat pacienta do Narodniho registru VO

e Edukace pacienta/zakonného zastupce o typu diagnozy, jeji dédiCnosti, progndze
onemocnéni, |é¢bé

e Nastaveni a realizace Uvodni [éCby

o Systematickd monitorace aktivity PR a kvality Zivota pacientd pomoci
standardizovanych nastroji (napf. ACRpedi, JADAS, Sledai, JDMAI)

e Stanoveni dlouhodobého planu Ié¢by a monitorace pacientd s SJIA, JSLE, JIIM,
juvenilni sklerodermii ¢i vzacnou primarni vaskulitidou sledovanymi v CVSP-VO
a konzultovanymi ze SPSP-VO, definovani charakteristik sdilené péce

e Konzultace dostupné 24/7 pro pacienty s problematikou PR (celorepublikové)

o Zprostfedkovani narodnich a mezinarodnich konzultaci a druhych nazort

2. Farmakoterapie

Indikace a zajisténi véech dostupnych I1é¢ivych pFipravkl (centrové i off-label),

experimentalni terapie, terapie v ramci klinického zkouseni

~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

Minimalni pocet pacientl potiebnych k zajisténi expertizy bude potvrzen na zakladé
analyzy dat v NZIS z let 2025-26.

Do té doby je minimalni pocet pacientl s problematikou PR sledovanych SPSP-VO
100/rok.

Personalni zajisténi
LEKARI
e Lékaf (expert) sodbornou zpUsobilosti/atestaci v oboru pediatrie a vy$&i
odbornou zpUsobilosti/atestaci v oboru détské revmatologie

o Kuvalifika¢ni predpoklady: minimalné 2 roky praxe v oboru a v problematice
PR. Minimalni Uvazek pro SPSP-VO: 0,5 FTE (50 % klinickych aktivit
vénovano détskym pacientim s revmatickym onemocnénim)

e Lékar v pripravé: skolenec v oboru pediatrie nebo détské revmatologie.
Minimalni kvalifikace: ukoneny kmen zakladniho oboru + 1 rok praxe, celkem
minimalné 3,5 roku praxe. Minimalni Uvazek pro SPSP-VO: 0,5 FTE

DALSI CLENOVE MDT

e VSeobecna/détska sestra: minimalné 1 sestra, minimalni praxe 1 rok s détskymi
pacienty s revmatickym onemocnénim (minimalné 0,5 FTE)

e Fyzioterapeut: jeden, minimalni praxe s pacienty se zanétlivymi artropatiemi
1 rok (minimalné 0,2 FTE)

DOSTUPNOST DALSICH ODBORNIKU

e klinicky psycholog-terapeut, zdravotné socidlni pracovnik, détsky oftalmolog,
détsky ortoped a détsky radiolog

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Vécné a prostorové vybaveni
SPSP-VO (obecné)

e PH détském I0zkovém zdravotnickém zafizeni fakultnich, pripadné krajskych
nemocnic

e Zazemi dalsich obor{, zobrazovaci a laboratorni komplement

A) Ambulantni prostory

e Vydélené ambulantni prostory k zabezpeceni plynulého managementu détskych
pacientl s revmatickym onemocnénim

e Sdilené prostory |ékare se sestrou Ci vlastni sesterska mistnost
e Mistnost pro fyzioterapeuta centra

B) Primé&rny pocet 10zek

e Moznost prijmou pacienta s revmatickym onemocnénim k hospitalizaci
planované i urgentné

Détské 10Zkové oddéleni: kapacita minimalné 2 10zka/tyden

C) Dostupnost specializovanych vysetreni

e Maximalni ¢ekaci Ihta na o$etfeni nového pacienta s podezfenim na JIA mimo
SJIA by neméla prekrocit dobu 3 mésicl od kontaktovani centra

e U forem JIA s moznosti |éCebné punkce kloubu s intraartikuldrni aplikaci
kortikoid( neni ¢ekaci Ihdta del3i nez 1 mésic.

D) Dostupnost véech relevantnich lééebnych postupl

e Zvlastni smlouva s pojistovnami (,centrova" Ié¢ba) pro kategorii Revmatologie

Kompetence
1. Klinicky managment
e Potvrzeni diagndézy VO a pridéleni Orphakodu u castéjSich onemocnéni (JIA
mimo SJIA, IgAV, Kawasakiho nemoc, CRMO)

e \lyjadreni podezreni na velmi vzacna revmatickd onemocnéni (zejména SJIA,
JSLE, JIIM, juvenilni sklerodermii, vzacnou primarni vaskulitidu) a stanoveni
pracovni diagndzy, odeslani ¢i konzultace pacienta k potvrzeni diagnoézy
do CVSP-VO

e Zadani dat pacienta do Narodniho registru VO

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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e Systematickd monitorace aktivity PR a kvality Zivota pacientd pomoci
standardizovanych nastroji (napf. ACRpedi, JADAS)

e Edukace pacienta/zakonného zastupce o typu diagndzy, jeji dédicnosti,
progndze onemocnéni, lécbé

e Realizace Uvodni |éCby, v pfipadé velmi vzacnych onemocnéni po konzultaci
s CVSP-VO

e Realizace dlouhodobého planu 1ééby a monitorace pacientd, v pripadé velmi
vzacnych onemocnéni v ramci sdilené péce s CVSP-VO

o Ucast na mezinarodnich a narodnich konzultacich

2. Farmakoterapie
o Indikace a zajisténi véech dostupnych lé¢ivych pFipravkl u pacientd s ¢ast&jsimi
VO

o Realizace 1é¢by pacientl s velmi vzacnymi onemocnénimi v rdmci sdilené péce
s CVSP-VO

Ustanoveni Narodni referencni sité pro vzacna
onemocnéni (NRN)
Seznam SPSP-VO (nominace) a CVSP-VO:

CVSP-VO - 2 centra - Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu (stavajici
centrum) a FN Brno (nova nominace)

SPSP-VO - FN Hradec Kralové, FN Motol, FN Ostrava, FN Olomouc, FN Plzefi, Ceské
Budéjovice, Pardubice, Usti nad Labem

CVSP-VO: koordinace aktivit ostatnich center, Ustfedni misto pro mozné konzultace
vdech détskych pacientl s revmatickym onemocnénim. Do budoucna s vyhodou vznik
druhého centra na Morave, které zlepsi dostupnost CVSP-VO pro pacienty z této oblasti
a zaroven funguje jako referujici centrum pro vysoce komplikované pacienty, jejichz
péce je nasledné sdilena obéma centry CVSP-VO v CR.

SPSP-VO: zajisténi celorepublikového pokryti péce o détské pacienty s revmatickym
onemocnénim, zlepSeni bezprostfedni dostupnosti péce v blizkosti mista bydlisté,
referujici centra komplikovanych pacientd, jejichZ péce je nasledné sdilena s centrem
CVSP-VO.

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

Pokryti péce: K diskuzi je vznik SPSP-VO na Karlovarsku a na Vysocinég.

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

22



Spolufi : ©
B S SEPOVO

CESKE REPUBLIKY

Pacient v systému péce

Podezreni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Typické prezentace VO
Pacient v péci VPL/PLDD, pripadné v nemocnicni péci v misté bydlisté:
I.  Anamnestické, demografické, epidemiologické Udaje
e Autoimunitni onemocnéni v rodiné
e Etnicky plvod (JSLE v nekavkazské populaci, GPA v kavkazské populaci)
e Neprospivani/ubytek hmotnosti (JSLE, JDM, vzacné vaskulitidy)
e Febrilie s quotidiannim prib&hem
II.  Subjektivni potize — vnimané pacientem, rodinou
e Artralgie po klidu, po ranu
e Ranni ztuhlosti
e ZvySena Unava
e Dysfagie
III.  Objektivni klinické nalezy ve fyzikalnim vysSetreni
e Znamky artritidy (bolest, otok, omezeni pohybu, protepleni)
e Kulhani

e Kozni projevy (prchavy lososovity exantém, motylovity exantém,
Gottronovy papuly, heliotropni exantém, periungudlni erytém,
fotosenzitivita, petechie, purpura, livedo racemosa)

e Slizni¢ni projevy (ulcerace v dutiné Ustni, gingivitis)
e Hepatomegalie, splenomegalie, lymfadenopatie

e Snizena svalova sila

e Hypertenze

IV. Typické laboratorni zmény v zakladnich vysetrenich (uvedte, co povazujete
za ,zakladni vysetreni“)

e (zakladni vysetreni - KO+diff+man, FW, biochemie - Na, K, Cl, urea,
kreatinin, ALT, AST, CRP, mo¢ CH+S)

e Elevace nespecifické zanétlivé aktivity
e Cytopenie

e Elevace transaminaz

o Erytrocyturie
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V. Typické zmény v zakladnich pomocnych vysetrenich (zobrazeni, funkéni testy -
napr EKG, EEG...)

e Artritida - periartikuldrni osteoporéza a otok mékkych tkani na RTG,
zbytnéni synovie a zmnozeni intraartikularniho vypotku na Uz

e Serositis - vypotky na UZ
¢ Organomegalie na UZ
e ILD na HRCT
VI. ,Cervené vlaje¢ky® - seznam varovnych signdll vyZadujicich akutni
specializovanou péci
e Nemoznost chiize
e Akutni zrakové obtize
e Podezreni na MAS (zhorseni stavu, pancytopenie, hyperferitinémie, MODS)
e Dysfagie

Typické prezentace zachyceny na Urovni PLDD ¢i nemocni¢ni péce v misté
bydlisté, vysloveno podezreni na VO, pacient doporucen do péce nejblizSiho
specializovaného pracovisté (SPSP-VO nebo CVSP-VO)

SPSP-VO a CVSP-VO maji jasn& definovany a vefejné dostupny zplsob objedndni
novych pacientl s VO

Akutni/zivot ohrozuijici stav

e centrum kontaktovano lokalnim nemocni¢nim zafizenim telefonicky +
dokumentace je zaslana predem elektronicky

e pacient po promptnim prezkoumani dokumentace pfelozen na IGzkové oddéleni
pracovisté /doporucen terapeuticky postup na lokalnim pracovisti a naplanovano
vySetreni v centru

Neakutni stav (opakované epizodické/chronické obtize suspektni z PR)

e po odeslani dokumentace pacienta do centra objednani pacienta

e pacient soutasné sezndmen se standardnim zplsobem objednavani a mistem
kontaktd na centrum pro moznou zménu/zrudeni terminu, komunikaci stran
zlepseni/zhorseni stavu, manifestaci akutnich obtizi

SPSP-VO a CVSP-VO maji definovanu &ekaci Ihitu na specializované vysetreni, ktera
pro akutni pripady je (navrh <1 tyden) a pro neakutni (ndvrh <2 mésice)
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Stavy vyzadujici akutni péci v centru

Zivot ohrozujici stav:

CVSP-VO prebira pacienta do druhého dne od kontaktovani centra

Akutni stav:

CVSP-VO ¢i SPSP-VO prebira pacienta do tydne od kontaktovani centra

Stavy vyzadujici akutni péci v centru:

Zndmky rozvijejiciho se/rozvinutého syndromu aktivace makrofagt (horecka
asociovana s riznym klinickym doprovodem a laboratornimi projevy cytopenie,
hepatopatie, hypofibrinogenémie, hypertriglyceridemie a poklesu sedimentace)
Akutni  exacerbace SJIA  (febrilie, typicky exantém, serositida,
hepatosplenomegalie)

Akutni exacerbace vaskulitidy (s organovym selhanim, hemoragickymi
komplikacemi nebo zZivot ohrozujicim kardiovaskularni projevy)

Akutni exacerbace JSLE (lupusova nefritida, serositidy, akutni neurologické
komplikace,...)

Akutni exacerbace JDM (progresivni svalova slabost s hrozici respiracni
insuficienci, ¢i porucha polykani)

Diagnoza VO a jeji sdéleni pacientovi

a. Je v kompetenci CVSP-VO pro vsechna onemocnéni v ramci PR

b. Je v kompetenci SPSP-VO pro Castéjsi détska revmatickd onemocnéni

c. Sdéleni diagndzy je slovni i pisemné a je doprovazeno predanim pisemnych
informaci, pripadné odkazu na online informacni zdroje, spolu s predanim
kontaktu na pacientskou organizaci (pokud existuje)

Terapie

CVSP-VO poskytuje komplexni [é&bu véetné véech typld farmakoterapie pro celé
spektrum PR

SPSP-VO poskytuje komplexni 1é¢bu véetné véech typd farmakoterapie
pro vSechny formy JIA mimo JIA, pro dalsi onemocnéni v ramci PR poskytuje
lé¢bu v ramci sdilené péce s CVSP-VO
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Dlouhodoby management charakteru sdilené péce,
na kterém se podili specializované centrum jako jeji
koordinator (SPSP-VO nebo CVSP-VO)
a nespecializovana pracovisté (prakticky Iékar,
nemochnice, ambulantni specialisté)

Stanoveni koordinujiciho pracovisté

e SPSP-VO nebo CVSP-VO, v zavislosti na diagndze, zavaznosti Ci stadiu VO

Popis koordinacni c¢innosti v procesu dlouhodobého planu péce o pacienta
s VO

e nastaveni dispenzarizace/pravidelnych kontrol u jinych specialistl, ¢etnost
laboratorni monitorace, stanoveni toho, kde tato vysetfeni maji probihat

o frekvence kontrol v CVSP-VO nebo SPSP-VO je nastavena individualné v zavislosti
na zavaznosti a aktivité onemocnéni a pripadné frekvenci aplikaci IéCby

e nastaveni lé¢ebnych opatteni a zplsobu jejich realizace

Specifikace péce poskytované pacientiim s VO mimo specializovana centra

PLDD, "“Spadova” nemocnice/nemocnice v misté bydlisté pacienta, ambulantni
specialisté:

e Diagnostika a Iécba infekCnich onemocnéni u pacienta se stabilnim VO na zakladé
stanoveného dlouhodobého planu, ktery definuje rizika spojenad s infekci
v souvislosti s pripadnou imunomodulacni 1éc¢bou
Monitorace a management nezadoucich Uc¢inkd 1é¢by na zakladé doporudeni centra

e Socidlni a psychoterapeutickd podpora, preskripce kompenzaénich pomdcek,
rehabilitacni, lazenska péce

e Je nastaven zplsob komunikace s centrem v pfipadé potfeby akutni konzultace,
pFipadné pravidelnd komunikace napt. formou virtualnich schiizek

Lécebny plan je nastaven oSetfujicim centrem a realizovan s pomoci koordinatora
péce v centru i v misté bydlisté pacienta

e Farmakoterapie je nastavena centrem, které zajiStuje preskripci nebo ji deleguje
na osetrujiciho Iékare v misté bydlisté

e Edukace pacienta v centru o lécbé a sledovani onemocnéni (zaznam potizi
do standardizovaného formulare)

e Psychosocialni a dal$i podplrna péce dle individudlni potieby pacienta

e Pedagogicko-psychologické poradenstvi v oblasti vychovy, vzdélavani a volby
povolani
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Dlouhodoby management - specificka lécebna
opatreni

a) Mezinarodni / narodni konzultace v CPMS (napf. na podporu experimentalni [écby)
e CVSP-VO - koordinacni centrum pro celou NRN v oblasti mezinarodnich
) konzultaci v CPMS
b) Ucast v klinické studii
e Mozné v CVSP-VO i SPSP-VO
c) Preshranicni péce
e CVSP-VO - koordinace administrativni cinnosti, management presunu
pacienta do zahrani¢niho centra, po navratu pacienta do CR pokracovani
v nastaveném managementu terapie a komunikace se zahrani¢nim
pracovistém ohledné dalsi |écby
d) Tranzice pacienta do dospélé péce (transition care - prechodova péce)
dle prislusného standardu
e Pacient je predan do péce dospélé Casti centra nebo do jiného centra (ERN
ReConnet) pro dospélé pacienty blizsiho mistu bydlisté ¢i studia
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