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Uvodni slovo

Navrh standardu komplexni sdilené péce (nebo také ,Care pathway") je dokument,
ktery vznikl v ramci projektu SYPOVO (Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-
socialni péfe o pacienty se vzacnymi onemocnénimi) realizovaného Ministerstvem
zdravotnictvi Ceské republiky v ramci Operacniho programu Zameéstnanost 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, |é¢by a dlouhodobého managementu pacientd,
pFi¢emz zajistuje propojeni zdravotnich a socialnich sluZzeb, multidisciplinarni pfistup a
efektivni koordinaci péce. Dokument reflektuje aktudlni odborné standardy,
mezinarodni doporudeni a zkusenosti odborniki, &imz mdze podpofit jednotné a
kvalitni poskytovani péée pacientim napfi¢ Ceskou republikou. Tento dokument bude
v daldi fazi projektu revidovdn na zakladé vysledkd pilotni faze projektu a dal$ich
ziskanych poznatkd.
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Onemocneéni ERN EPICARE

ERN EpiCARE se vénuje péci o pacienty se vzacnymi a komplexnimi epilepsiemi, tj.
témi, které vyzaduji multidisciplinarni péci. Jde o velmi heterogenni skupinu vice nez
150 typu epilepsii, které se mohou objevit v rizném véku (od novorozenci po seniory)
z rUznych pfi¢in, projevuji se rGznymi typy epileptickych zachvatt v rizné frekvenci,
individualné reaguji na farmakologickou lé¢bu a mohou byt sdruzené s dalSimi obtizemi -
“komorbiditami”, napf. s poruchami psychickymi, kognitivnimi, vyvojovymi.

V Evropé epilepsie postihuji nejméné 6 miliond osob, pfi¢emz 65 % pacientl reaguje
na farmakoterapii nebo spontanné dosahne remise. U zbyvajicich cca dvou milionG
pacient by tfetina mohla profitovat z predoperacniho vySetfeni a epileptochirurgie,
dalsi pak z upresnéni diagndzy, etiologie a v nékterych pripadech ze specifické |écby.

Vzacné a komplexni epilepsie

Onemocnéni Ize Clenit do jednotlivych podskupin na zakladé etiologie - geneticka,
strukturalni, infekéni, sdruzena s autoimunitou (s autoimunitnim onemocnénim,
metabolickd nebo je pfi¢ina nezndma. Existuje ale Fada prekryv{, protoZe se
etiologické kategorie navzajem nevylucuji a jsou mozné i dvé etiologie u jednoho
pacienta, napr. strukturalni + geneticka u pacienta s tuberdzni sklerézou. Déleni podle
etiologie také jednoznacné neidentifikuje pacienty se vzacnou nebo komplexni
epilepsii. Dalsim uskalim je velmi variabilni vyvoj onemocnéni i diagnézy v cdase -
pacient zpocatku kompenzovany na 1éébé se milZe stat farmakorezistentnim a
vyZzaduje komplexni pfistup, ptipadné je az v prib&hu nemoci odhalena jeji vzacna
pfi¢ina. Zvlastnimi skupinami s ohledem na vznik rozvoje obtizi jsou akutni neonatalni
zachvaty, neonatdlni zachvaty spojené s metabolickymi nebo s genetickymi
poruchami. DalSi situaci jsou pacienti s nové vzniklym refrakternim epileptickym
statem, kdy sice nejde inicialné jesté o epilepsii, ale ta se nasledkem tohoto stavu
velmi ¢asto rozvine. Navic je tento stav spojen s vysokou mortalitou a morbiditou.

V Ceské republice postihuje epilepsie priblizné 80 az 90 tisic osob, coz odpovida
0,7-0,8 % populace. PFiblizné tfetina pacientt je farmakorezistentni, coz znamena, ze
jejich onemocnéni nereaguje dostatecné na farmakologickou [écbu a vyzaduje
komplexni pfistup, vcéetné zvazeni moznosti chirurgické intervence -
epileptochirurgického zakroku.

Predpokladame, Ze po vylouceni epilepsii, které nepovazujeme za vzacné (napfr.
epilepsie po cévnich mozkovych prihodach, potraumatické nebo na podkladé
neurodegenerativnich onemocnéni), zlstava cca 60 az 70 tisic pacientd, které mizeme
oznacit za vzacné nebo potencidlné vzacné pri dosud neznamé etiologii, véetné
moznosti pfifazeni prislusného ORPHA kodu. V rdmci této velké skupiny pacientt se
setkdvame jak s mirnymi formami onemocnéni, napf. z okruhu epileptickych
syndrom{ se spontanni remisi (“self-limited”), nebo pacientt na farmakologické 1é¢bé
v remisi (tj. déle nez 5 let bez zachvatu), tak s cca 30 % pacientl, ktefi nedostate¢né
reaguji na protizachvatovou medikaci a jsou tzv. farmakorezistentni.
Farmakorezistentni epilepsie ma zadvazny dopad na kvalitu Zivota pacientt a jejich
opatrovnikd a je spojena s tadou komorbidit - u déti opozdé&ni & zastava
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psychomotorického vyvoje, u dospélych postizeni kognitivnich funkci, rada
psychiatrickych komorbidit, zavazny psychosocialni dopad onemocnéni limitujici
zapojeni do spole¢nosti, ale i vy38i riziko Umrti v kazdém véku pacientd. Tyto
komorbidity mohou byt jak soucasti zakladniho onemocnéni epilepsie (napf. v
pripadech komplexnich genetickych ¢ metabolickych vad) nebo mohou byt zplsobeny
dlouhodobé pretrvavajicimi zachvaty.

Diagnézu epilepsie v CR stanovi v naprosté vét$iné pripadi détsky neurolog nebo u
dospélych pacientd neurolog. Diagndza epilepsie je klinickd, na zakladé prob&hlého
epileptického zachvatu nebo vice zachvatl. Zasadni je jiZ inicidlné stanoveni etiologie
epilepsie, kterd muze ovlivnit dalsi 1é¢bu a uréuje i prognézu onemocnéni. Mezi
zakladni vy$etieni patfi detailni rozbor zachvatovych pfiznakd, elektroencefalografické
(EEG) vysSetreni, magnetickd rezonance (MR) mozku ve specifickém protokolu, v
indikovanych pripadech vysSetfeni mozkomisniho moku k vylouceni autoimunitni
etiologie, genetické vysSetfeni ¢i vySetfeni se zamérenim na dédi¢né poruchy
metabolismu. Idealné by mélo byt provedené jiz v Casné fazi péce i vySetreni
neuropsychologické. Specifickou skupinu predstavuji pacienti farmakorezistentni
a/nebo MR lezionalni (tj — s nalezem epileptogenni |éze na MR), u kterych by méla byt
vzdy posouzena moznost chirurgické |écby (epileptochirurgie). Predoperacni
diagnostika zahrnuje rfadu specializovanych vysSetreni (video EEG monitorovani véetné
moznosti invazivniho EEG vysetfeni u indikovanych pacientl, neuropsychologické
vySetreni, pozitronova emisni tomografie (PET) mozku, pfipadné iktalni vySetreni
SPECT (jednofotonova emisni vypocetni tomografie), pokrocilé metody zpracovani MRI
&i EEG signalu apod.). Individualizovana diagnostika pacientl se vzacnymi epilepsiemi
je zasadni pro vcasné zahajeni cilené terapie s cilem minimalizace potencidlné
devastujicich dopadd tohoto onemocnéni. Konkrétné &asna identifikace vhodnych
kandidat( operaéni Ié¢by vede k jejich plné Gzdravé a brani rozvoji daldich komorbidit,
odhaleni genetické pric¢iny umoziuje genetické poradenstvi v rodinach, vcetné
moznosti predimplantacni diagnostiky a stale castéji i individualizovanou terapii.
Vcasna diagnostika a spravné vedena lécba ma rovnéz vliv na moznosti socidlniho
za¢lenéni nemocnych. U Fady pacientd je vyznamna problematika zdravotné socidlni -
lidi s epilepsii si hife zamé&stnani najdou nebo udrZi, fada z nich neni vzhledem k poctu
a tizi zachvatd nebo pridruzenému kognitivnimu deficitu schopna soustavné vydéle¢né
cinnosti, néktefi jsou plné odkazani na své opatrovniky.

Celkovy podet pacientl s epilepsii v CR (kvalifikovany odhad): 85000 (déti
a dospéli), ztoho Ize odhadovat 1/3 pacientld s farmakorezistentni epilepsii
vyZadujicich komplexni pé¢i, dalsi 1/3 pacientt vyzaduje diagnostiku na Urovni centra

Pocet pacient sledovanych v CVSP-VO: 7 500 (dé&ti a dospéli) + pocet pacientl
jednorazoveé vysetrenych s podezrenim na VO

Pocet pacientli sledovanych v SPSP-VO (kvalifikovany odhad): 7500 (déti
a dospéli) + pocet pacientl jednorazové vy&etfenych s podezienim na VO
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Struktura péce

Centra vysoce specializované péce - CVSP-VO

Expertiza pracovisté dle zakladnich podminek pro clenstvi v ERN

a) Minimalni pocet pacientt s diagnézou

e Strukturalni epilepsie: 150 pacientd/rok (z toho 40 novych)
e Geneticka epilepsie: 150 pacientt/rok (z toho 40 novych)
e Infekcni epilepsie: 25 pacientl/rok (z toho 5 novych)

 Epilepsie sdruzené s autoimunitou: 25 pacientd/rok (z toho 5 novych)
e Metabolicka epilepsie: 25 pacientl/rok (z toho 5 novych)

e Chirurgicky lécitelna epilepsie: 50 sledovanych/rok (z toho 45 novych)
e Syndromové epilepsie jiné: 50 sledovanych/rok (z toho 25 novych)
e Neonatologické zachvaty: 10 sledovanych/rok (z toho 10 novych)
e Status epilepticus: 10 sledovanych/rok (z toho 10 novych)

Poznamka: Jde o podminku ERN EpiCARE pro zarazeni centra do evropskeé sité,

pocty pacientl v obou CVSP-VVO v CR jsou vyrazné vyssi,

Seznam potiebnych specializovanych vykoni

1. Diagnostické a monitorovaci vykony:

vySetfeni pomoci video-EEG monitorovani: 200 pacientt/rok

invazivni video-EEG vysSetreni (intracerebralni a/nebo subdurdlni elektrody):
10 pacientt/rok

resekcni epileptochirurgické vykony dle doporuceni Evropské federace
neurologickych spole¢nosti (EFNS): 10 pacientl/rok

2. Specializované vykony pro diagnostiku a terapii epilepsie:

e Antero-medialni temporalni resekce a jeji modifikace.

Fokalni kortikalni resekce.

Rozsifena lezionektomie.

Peroperacni elektro-kortikografie a funkéni mapovani kortexu.
Neurostimulacni 1é¢ba s implantaci elektrod do centralnich nebo perifernich
struktur.

Funk&ni nebo anatomicka hemisferektomie.

Molekularné-geneticka diagnostika epilepsii.

Diagnostika metabolickych epilepsii a epilepsii sdruzenych s autoimunitou.
Ketogenni dieta

Personalni zajisténi
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LEKARI
e Vedouci lékalF se specializovanou zpUsobilosti v oboru neurologie nebo détské
neurologie (epileptolog)
o Kvalifikacni predpoklady: minimdlné 5 let praxe v planovani a indikaci
chirurgické lécby epilepsie
o Schopnost hodnoceni dlouhodobého intrakranialniho EEG
o PIny pracovni Uvazek (1,0)

e Lékar neurolog/détsky neurolog se specializovanou zpUsobilosti v oboru neurologie
nebo détské neurologie (epileptolog) - souhrnny pracovni Uvazek min. 5,0

e Neurochirurg (alespori 1 s minimalné 2letou praxi v epileptochirurgii) s min. 0,3
Uvazku

e Radiolog (alespon 1 s minimalné 2letou praxi v diagnostice epilepsie) s min. 0,6

Gvazku

Psychiatr minimalné 0,1 Uvazku

Détsky psychiatr minimalné 0,1 Uvazku

Patolog minimalné 0,1 Gvazku

Neonatolog minimalné 0,1 Gvazku

LékaF nukledrni mediciny: mdze byt zajist&no smluvné

DALSI CLENOVE MDT:

e VSeobecné/détské sestry: minimalné 12,0 Uvazku

e EEG laborant/laborantka (minimalné 2letd praxe v provadéni dlouhodobé EEG
sledovani): minimalné 8,0 Uvazku

e Klinicky psycholog (minimalné 2letd praxe v neuropsychologickém vysetrovani
epilepsie): minimalné 0,5 Uvazku pro détskou a 0,5 Uvazku pro dospélou ¢ast

e Zdravotné socidlni pracovnik: minimalné 0,5 Uvazku

e Biomedicinsky inzenyr: minimalné 0,2 Uvazku

e Bioanalytik pro klinickou genetiku: minimalné 1,0 Uvazek

e Nutri¢ni terapeut: minimalné 0,1 Gvazku

Administrativné-technicka-koordinacni podpora centra:

Administrativni pracovnici
Koordinator péce
Datamanazeri
Koordinator pro tranzici

Bezprostiedni dostupnost (<24 h) dalich odbornikd:

e Anesteziologie a intenzivni medicina
e Vnitrni Iékarstvi
o Détskeé lékarstvi

Vécné a prostorové vybaveni (infrastruktura)
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Obecné

e CVSP-VO je zfizeno pti d&tském a dosp&lém l0zkovém zdravotnickém zafizeni

. . v V7 r 7 7 v o v ) . 4

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

Ambulantni prostory

e Minimalné 4 samostatné mistnosti

e Prostor pro praci sester (priprava pacientl pred vstupem k lékaFi, edukace ve
vyplfiovani hodnoticich nastrojli jednotlivych diagnéz, dotaznik kvality Zivota,
diskuze nad toleranci uzivanych IéCiv, zaskolovani v aplikaci IéCby...)

e Prostor pro neuropsychologické vysetreni, pro socidlné zdravotni konzultace

e Prostor pro aplikaci 1ékd a klinické studie (napt. denni stacionar)

Lizkova cast

e Pocet I0zek (pro pacienty s VO a kde maji byt k dispozici)

o LdZkové péée pro dlouhodobé video-EEG monitorovani: minimalné 4 1Gzka

Détska ¢ast: kapacita minimalné 25 I0zek

Dospéla &ast: kapacita minimalné 25 IGzek

Akutni 18Zkové péée intenzivni neurologie dospé&li: minimalné 5 10zek

Akutni 1Gzkové péée intenzivni neurologie déti: minimalné 5 1Gzek

Akutni 1GZkovd péce neurochirurgie standardni: minimalné 15 1Gzek

O O O O O

Dostupnost vysetreni a IéCby

Dostupnost specializovanych vysetreni (pocet/jednotku ¢asu, maximalni cekaci
Ihdta)

e Maximalni &ekaci Ih(ta na vysetfeni nového détského pacienta: 12 tydnd
Maximalni &ekaci IhGta na vy&etieni dospélého pacienta: 4 tydny

e Vysledky vySetfeni: jsou sdélovany dle naléhavosti — akutni zavazné vysledky jsou
sd&leni do 24 hod, neakutni do 3 mésicd, vysledky specidlnich genetickych
vysetreni i za dobu delsi.

Dostupnost vSech relevantnich lé¢ebnych postupi

e Zvladstni smlouva s pojistovhami (,centrovd" lécba) pro kategorii vzacné a
komplexni epilepsie
o Zajistovani neregistrované ¢ nehrazené 1é¢by formou zadosti o Uhradu dle § 16
nebo formou specifického 1é¢ebného programu (SLP)
e Koordinace administrativni Cinnosti a pfiprava pfijeti pacienta ze zahranicniho
spolupracujiciho centra za Ucelem terapie v CR, komunikace o dalSich postupech
v l1&éCbé. Vyjimecné i zajisténi péce v obraceném sméru.

Kompetence

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



R Spolufinancovano e 4 S POVO
M EVI'OpSkOU Unii MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI z

CESKE REPUBLIKY

Klinicky management

Indikace vysetreni potifebnych k upresnéni diagndzy a etiologie
o Farmakoterapie v&etné indikace a zajisténi véech dostupnych Ié¢ivych pripravkl

(centrové i off-label), experimentalni terapie, terapie v ramci klinického
zkouseni

Stanoveni dlouhodobého planu IéCby
Vysetreni pred pripadnym epileptochirurgickym zakrokem a posouzeni vhodnosti
takového resSeni

Edukace pacienta/zdkonného zastupce o typu onemocnéni, progndze,
moznostech Iécby, pripadné o dédicnosti, u zen ve fertilnim véku o vlivu
onemocnéni a lécby na pripadnou graviditu
Systematickd monitorace onemocn&ni a kvality Zivota pacientd pomoci
standardizovanych nastroji - kalendafe zachvatl, skriningové vysetfeni
kognitivnich schopnosti, emocniho stavu, cilené neuropsychologické vysetreni

Konzultace pro pacienty centra dostupné v pracovnich dnech, v pripadé akutnich
obtizi v rezimu 24/7

Konzultace pacientd s epilepsii (celorepublikové) pii Zadosti o druhy nézor dle
kapacity centra

Zprostiedkovani mezinarodnich konzultaci a druhych nézort v rémci ERN
Potvrzeni diagndzy VO a pridéleni Orphakddu
Zadani dat pacienta do Narodniho registru VO

Navrzené indikatory kvality vysoce specializované péce centra ERN EpiCARE

Uvedené indikatory pokryvaji vySe predstavené skupiny onemocnéni ERN EpiCARE.

1.

Po&et novych pacientl/rok

a. Podil novych pacient zadanych do Narodniho registru vzacnych onemocnéni
Celkovy pocet sledovanych pacientd/rok

a. Podil pacientl z celkového poctu se zadanym Orphakédem
Po&et pacientl virtualné diskutovanych v rdmci NRN nebo ERN/rok
a. Pocet pacientl s vyzadanou konzultaci

b. Poclet pacientl s poskytnutou konzultaci

Provedené klicové diagnostické a terapeutické postupy — pocet/rok
a. Kontinudlni 24-h videomonitorace EEG

b. Invazivni EEG, stereo EEG

c. 3T-MRI s moznosti anestetické neuropsychologie

d. MRI s vysokym a ultravysokym rozliSenim

e. SPECT, PET, MEG/CSI

Dostupna lécba

a. Pocet pacientl indikovanych k neurochirurgickému vykonu

b. Stimulace n. vagus

Pocet publikaci/rok s tématem onemocnéni ERN EPICARE
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a. Impaktovana periodika
b. Neimpaktovana periodika
7. Pocet kongres(/vzdélavacich akci s aktivni G&asti ¢lend MDT/rok
8. Pocet klinickych studii /vyzkumnych projektl s U&asti ¢lenG MDT /rok

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

Expertiza pracovisté

Minimalni pocet pacientl potfebnych k zajisténi expertizy bude potvrzen na zakladé
analyzy dat v NZIS z let 2025-26. Do té doby je minimalni pocet pacientl se vzacnou
nebo komplexni epilepsii sledovanych détskym SPSP-VO 500 a dospélym SPSP-VO 500
pacientd.

Pracoviété nizsiho typu mize byt pouze pro dospélé pacienty, nebo pouze pro déti a
dospivajici, nebo pro vSechny vékové kategorie. Nutné je zajisténi tranzice.

Personalni zajisténi, vécné a prostorové vybaveni
Pracovisté pro dospélé i déti obecné:

Personalni zajisténi

e Vedouci lékaF se specializovanou zpUsobilosti v oboru neurologie nebo détské
neurologie (epileptolog)

o Kvalifikacni predpoklady: minimdlné 5 let praxe v diagnostice a lécbé
epilepsii
o Plny pracovni Gvazek (1,0)

e Lékar neurolog/détsky neurolog se specializovanou zpUsobilosti v oboru neurologie
nebo détské neurologie (epileptolog) souhrnny pracovni Uvazek min. 1,0 pro
détskou cast, resp. min. 1,0 pro dospélou ¢ast

e Radiolog (alespori 1 s minimalné 2letou praxi v diagnostice epilepsie s min. 0,6
Uvazku)

e Psychiatr minimalné 0,1 Uvazku, resp. détsky psychiatr minimalné 0,1 Uvazku

DALSI CLENOVE MDT:

e VSeobecné/détské sestry: minimalné 12,0 Uvazku

e EEG laborant/laborantka (minimalné 2leta praxe v provadéni dlouhodobé EEG
sledovani): minimalné 4,0 Uvazku pro détskou, resp. 4,0 Gvazku pro dospélou
cast

e Klinicky psycholog (minimalné 2leta praxe v neuropsychologickém vysetrovani
epilepsie): minimalné 0,3 Gvazku pro détskou, resp. 0,3 Uvazku pro dospélou
Cast

e Zdravotné socialni pracovnik: minimalné 0,5 Uvazku
Nutriéni terapeut: minimalné 0,1 Gvazku

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

Administrativni pracovnici
Koordinator péce
Datamanazeri
Koordinator pro tranzici

Bezprostiedni dostupnost (<24 h) dalich odbornika:

e Anesteziologie a intenzivni medicina
e Vnitfni Iékarstvi
o Détskeé lékarstvi

Vécné a prostorové vybaveni

e SPSP-VO je zfizeno pti zdravotnickém zafizeni s ambulantnim i 1GZkovym
provozem charakteru nemocnice nejvyssiho typu (fakultni ¢i krajské)

Dostupnost vysetreni a IéCby

Dostupnost specializovanych vysetieni (pocet/jednotku ¢asu, maximalni ¢ekaci
lhita)

e Maximalni &ekaci Ihdta na vySetieni nového détského pacienta: 12 tydnd

e Maximalni ¢ekaci Ih(ta na vysetfeni dospélého pacienta: 4 tydny

e Vysledky vySetreni: jsou sdélovany dle naléhavosti — akutni zavazné vysledky jsou

sd&leni do 24 hod, neakutni do 3 mésicd, vysledky specidlnich genetickych
vysetreni i za dobu delsi.

Dostupnost vSech relevantnich lé¢ebnych postupi

e Zvlastni smlouva s pojistovnami (,,centrova" Ié¢ba) pro kategorii vzacné a
komplexni epilepsie

o Zajistovani neregistrované ¢i nehrazené Iéby formou Zadosti o Uhradu dle § 16
nebo formou specifického l1é¢ebného programu (SLP)

Kompetence
Klinicky management
e Indikace vysSetreni potfebnych k upresnéni diagndzy a etiologie
o Farmakoterapie véetné indikace a zajiéténi véech dostupnych lé¢ivych pFipravkl
(centrové i off-label) dle typu diagndzy, terapie v ramci klinického zkouseni dle
typu diagndzy
e Stanoveni dlouhodobého planu lécby
e Vysetreni pred pripadnym epileptochirurgickym zakrokem (pouze u dospélych
pacient() a ve spolupraci s CVSP-VO posouzeni vhodnosti takového teseni

,Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Edukace pacienta/zdkonného zastupce o typu onemocnéni, progndze,
moznostech |écby, prfipadné o dédicnosti, u zen ve fertilnim véku o vlivu
onemocnéni a lécby na pripadnou graviditu

Systematickd monitorace onemocnéni a kvality Zivota pacientd pomoci
standardizovanych ndstroji - kalendafe zachvatl, skriningové vysetieni
kognitivnich schopnosti, emocniho stavu, cilené neuropsychologické vysetreni
Konzultace pro pacienty centra dostupné v pracovnich dnech, v pfipadé akutnich
obtizi v rezimu 24/7

Konzultace pacient{ s epilepsii pFi Zadosti o druhy nazor dle kapacity centra
Potvrzeni diagnozy VO a pridéleni Orphakodu

Zadani dat pacienta do Narodniho registru VO

Zprostiedkovani mezindrodnich konzultaci a druhych nézort v rdmci ERN ve
spolupraci s CVSP-VO

Ustanoveni Narodni referencni sité pro vzacna
onemocnéni (NRN)
CVSP-VO

jsou

souCasné clenem ERN-EpiCARE s akreditovanou expertizou pro epilepsie.

V soucasnosti tyto podminky splnila dvé centra v CR — FN Motol jako jedno centrum a

FN u

Sv. Anny s FN Brno jako jedno spolecné centrum, tato pracovisté pokryvaji détské

i dospélé pacienty se vzacnymi a komplexnimi epilepsiemi

Seznam SPSP-VO (nominace)

S ohledem na vysokou prevalenci vzacnych a komplexnich epilepsii je pro populaci
Ceské republiky potfeba vice pracovist SPSP-VO

Kandidaty na dospéld SPSP-VO jsou:

Nemocnice Na Homolce

Fakultni Thomayerova nemocnice
Ustredni vojenska nemocnice Praha
FN Ostrava

FN Plzen

FN Hradec Kralové

Kandidaty na détska pracovisté SPSP-VO jsou:

Fakultni Thomayerova nemocnice
FN Ostrava
FN Plzen

FN Hradec Kralové

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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CVSP-VO koordinuji ¢innost NRN, organizuji vzdélavaci a vyzkumné aktivity v ramci
NRN vé&etné virtudinich konzultaci pacientll, poskytuji konzultaéni servis véem SPSP-
VO. Zastupce CVSP-VO reprezentuje NRN na narodni Urovni a je ¢lenem MEKOVO.

Pacient v systému péce

Podezreni na VO, ivodni diferencialni diagnostika

Hlavnim klinickym priznakem je epilepticky zachvat / epileptické zachvaty / epilepticky
status, méné casto jiny priznak (napr. porucha psychomotorického vyvoje), detailné
viz vyse

o Détsti pacienti pacient je inicidlné diagnostikovan na Urovni détsky
neurolog nebo na Urovni SPSP-VO nebo CVSP-VO.

o Z urovné détsky neurolog je pacient odeslan do vyssiho centra (na Uroven
SPSP-VO nebo primo na Uroven CVSP-VO) v pfipadé

o déti s epilepsii <18 mésicl v&ku (mimo nekomplikované febrilni kfece)
e U voéech pacientl pfi farmakorezistenci = selhdni 2 protizachvatovych
léku

o Z urovné détsky neurolog (lze pfimo) i z Grovné SPSP-VO je odeslan pacient
na uroven CVSP-VO v pripadé, ze jde o potencidlniho kandidata chirurgické
|&Cby

e Magnetickou rezonanci (MR) identifikovana léze s vysokym
epileptogennim potencidlem (i kompenzovani pacienti) — hipokampalni
sklerdza, vyvojové odchylky ve stavbé mozku (malformace kortikalniho
vyvoje, MCD), tuberdzni sklerdza, cévni malformace, benigni mozkové
nadory, hypotalamicky hamartom, Rasmussenova encefalitida ...)

e ,MR-neleziondlni* pacienti s uniformnimi fokalnimi zachvaty (s
vyjimkou definovanych self-limited epilepsii)

o Z urovné SPSP-VO na uaroven CVSP-VO je odeslan pacient s
farmakorezistentni epilepsii, u néhoz se na urovni SPSP-VO nepodafrilo
odhalit etiologii epilepsie, nebo pacient se vzacnou epilepsii, ktera vyzaduje
specifickou |é¢bu na Urovni CVSP-VO

o Je moZné predani pacientl z UGrovné vy$si na Urovel nizsi po stanoveni
diagnodzy, pripadné po vycerpani terapeutickych moznosti. DalSi moznosti je
sdilena péce.

o Dospéli pacienti pacient je inicialné diagnostikovan na urovni neurolog
nebo na Urovni SPSP-VO nebo CVSP-VO.
o Z urovné neurolog (epileptolog) je pacient odeslan do vyssiho centra (Ize na
uroven SPSP-VO nebo CVSP-VO) v pripadé:
e vSichni pacienti pfi farmakorezistenci = selhani 2 protizachvatovych
lékd (ASM)

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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e Magnetickou rezonanci (MR) identifikovana léze s vysokym
epileptogennim potencidlem (i kompenzovani pacienti) - vycet viz
vysSe

o Z Urovné z urovné SPSP-VO je odeslan pacient na Uroven CVSP-VO

o V pripadé, ze jde o potencialniho kandidata chirurgické |écby

e Magnetickou rezonanci (MR) identifikovana léze s vysokym
epileptogennim potencidlem (i kompenzovani pacienti) - vycet viz vyse

e ,MR-nelezionalni" pacienti s uniformnimi fokalnimi zachvaty

o pacient s farmakorezistentni epilepsii, u néhoz se na Urovni SPSP-VO
nepodarilo odhalit etiologii epilepsie, nebo pacient se vzacnou epilepsii,
kterd vyzaduje specifickou Ié¢bu na Urovni CVSP-VO

Je moZné predani pacientl z Grovné vy&si na Groveri niz$i po stanoveni diagndzy,
pripadné po vycCerpani terapeutickych moznosti. DalSi mozZnosti je sdilena péce.

Diagnoza VO a jeji sdéleni pacientovi

e Je v kompetenci CVSP-VO a SPSP-VO (v pripadé diagnostické nejistoty po
konzultaci s CVSP-VO)

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 Viz vyse

Dlouhodoby management charakteru sdilené péce, na které
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 diagndze 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

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

e nastaveni lé¢ebnych opatteni a zplsobu jejich realizace

~Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi"
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Lécebny plan je nastaven osetrujicim 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 |é¢bé a sledovani onemocnéni (zaznam potizi do

standardizovaného formulare)
e Psychosocidlni a dalsi podptirna péce dle individudini potieby pacienta

Dlouhodoby management - specificka lécebna
opatreni

Genetické poradenstvi

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

Mezinarodni konzultace v CPMS (napf. na podporu experimentalni 1éCby)

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

Uast v Kklinické 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
|écby

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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	Navržené indikátory kvality vysoce specializované péče centra ERN EpiCARE
	1.	Počet nových pacientů/rok
	a.	Podíl nových pacientů zadaných do Národního registru vzácných onemocnění
	2.	Celkový počet sledovaných pacientů/rok
	a.	Podíl pacientů z celkového počtu se zadaným Orphakódem
	3.	Počet pacientů virtuálně diskutovaných v rámci NRN nebo ERN/rok
	a.	Počet pacientů s vyžádanou konzultací
	b.	Počet pacientů s poskytnutou konzultací
	4.	Provedené klíčové diagnostické a terapeutické postupy – počet/rok
	a.	Kontinuální 24-h videomonitorace EEG
	b.	Invazivní EEG, stereo EEG
	c.	3T-MRI s možností anestetické neuropsychologie
	d.	MRI s vysokým a ultravysokým rozlišením
	e.	 SPECT, PET, MEG/CSI
	5.	Dostupná léčba
	a.	Počet pacientů indikovaných k neurochirurgickému výkonu
	b.	Stimulace n. vagus
	6.	Počet publikací/rok s tématem onemocnění ERN EPICARE
	a.	Impaktovaná periodika
	b.	Neimpaktovaná periodika
	7.	Počet kongresů/vzdělávacích akcí s aktivní účastí členů MDT/rok
	8.	Počet klinických studií /výzkumných projektů s účastí členů MDT /rok


	Spolupracující pracoviště specializované péče (vbudoucnu CVSP nižšího nebo II. typu) - SPSP-VO
	Expertíza pracoviště
	Personální zajištění, věcné a prostorové vybavení
		Vedoucí lékař se specializovanou způsobilostí v oboru neurologie nebo dětskéneurologie (epileptolog)
	o	Kvalifikační předpoklady: minimálně 5 let praxe v diagnostice a léčběepilepsií
	o	Plný pracovní úvazek (1,0)
		Lékař neurolog/dětský neurolog se specializovanou způsobilostí v oboru neurologienebo dětské neurologie (epileptolog) souhrnný pracovní úvazek min. 1,0 prodětskou část, resp. min. 1,0 pro dospělou část
		Radiolog (alespoň 1 s minimálně 2letou praxí v diagnostice epilepsie s min. 0,6úvazku)
		Psychiatr minimálně 0,1 úvazku, resp. dětský psychiatr minimálně 0,1 úvazku
		Všeobecné/dětské sestry: minimálně 12,0 úvazku
		EEG laborant/laborantka (minimálně 2letá praxe v provádění dlouhodobé EEGsledování): minimálně 4,0 úvazku pro dětskou, resp. 4,0 úvazku pro dospěloučást
		Klinický psycholog (minimálně 2letá praxe v neuropsychologickém vyšetřováníepilepsie): minimálně 0,3 úvazku pro dětskou, resp. 0,3 úvazku pro dospěloučást
		Zdravotně sociální pracovník: minimálně 0,5 úvazku
		Nutriční terapeut: minimálně 0,1 úvazku

		Administrativní pracovníci
		Koordinátor péče
		Datamanažeři
		Koordinátor pro tranzici

		Anesteziologie a intenzivní medicína
		Vnitřní lékařství
		Dětské lékařství
		SPSP-VO je zřízeno při zdravotnickém zařízení s ambulantním i lůžkovýmprovozem charakteru nemocnice nejvyššího typu (fakultní či krajské)


	Dostupnost vyšetření a léčby
		Maximální čekací lhůta na vyšetření nového dětského pacienta: 12 týdnů
		Maximální čekací lhůta na vyšetření dospělého pacienta: 4 týdny
		Výsledky vyšetření: jsou sdělovány dle naléhavosti – akutní závažné výsledky jsousděleni do 24 hod, neakutní do 3 měsíců, výsledky speciálních genetickýchvyšetření i za dobu delší.
		Zvláštní smlouva s pojišťovnami („centrová“ léčba) pro kategorii vzácné akomplexní epilepsie
		Zajišťování neregistrované či nehrazené léčby formou žádosti o úhradu dle § 16nebo formou specifického léčebného programu (SLP)

	Kompetence
		Indikace vyšetření potřebných k upřesnění diagnózy a etiologie
		Farmakoterapie včetně indikace a zajištění všech dostupných léčivých přípravků(centrové i off-label) dle typu diagnózy, terapie v rámci klinického zkoušení dletypu diagnózy
		Stanovení dlouhodobého plánu léčby
		Vyšetření před případným epileptochirurgickým zákrokem (pouze u dospělýchpacientů) a ve spolupráci s CVSP-VO posouzení vhodnosti takového řešení
		Edukace pacienta/zákonného zástupce o typu onemocnění, prognóze,možnostech léčby, případně o dědičnosti, u žen ve fertilním věku o vlivuonemocnění a léčby na případnou graviditu
		Systematická monitorace onemocnění a kvality života pacientů pomocístandardizovaných nástrojů – kalendáře záchvatů, skríningové vyšetřeníkognitivních schopností, emočního stavu, cílené neuropsychologické vyšetření
		Konzultace pro pacienty centra dostupné v pracovních dnech, v případě akutníchobtíží v režimu 24/7
		Konzultace pacientů s epilepsií při žádosti o druhý názor dle kapacity centra
		Potvrzení diagnózy VO a přidělení Orphakódu
		Zadání dat pacienta do Národního registru VO
		Zprostředkování mezinárodních konzultací a druhých názorů v rámci ERN vespolupráci s CVSP-VO


	Ustanovení Národní referenční sítě pro vzácnáonemocnění (NRN)
		Nemocnice Na Homolce
		Fakultní Thomayerova nemocnice
		Ústřední vojenská nemocnice Praha
		FN Ostrava
		FN Plzeň
		FN Hradec Králové
		Fakultní Thomayerova nemocnice
		FN Ostrava
		FN Plzeň
		FN Hradec Králové​


	Pacient v systému péče
	Podezření na VO, úvodní diferenciální diagnostika
		Dětští pacienti pacient je iniciálně diagnostikován na úrovní dětskýneurolog nebo na úrovni SPSP-VO nebo CVSP-VO.
	o	Z úrovně dětský neurolog je pacient odeslán do vyššího centra (na úroveňSPSP-VO nebo přímo na úroveň CVSP-VO) v případě
		děti s epilepsií <18 měsíců věku (mimo nekomplikované febrilní křeče)
		u všech pacientů při farmakorezistenci = selhání 2 protizáchvatovýchléků
	o	Z úrovně dětský neurolog (lze přímo) i z úrovně SPSP-VO je odeslán pacientna úroveň CVSP-VO v případě, že jde o potenciálního kandidáta chirurgickéléčby
		Magnetickou rezonancí (MR) identifikovaná léze s vysokýmepileptogenním potenciálem (i kompenzovaní pacienti) – hipokampálnískleróza, vývojové odchylky ve stavbě mozku (malformace kortikálníhovývoje, MCD), tuberózní skleróza, cévní malformace, benigní mozkovénádory, hypotalamický hamartom, Rasmussenova encefalitida …)
		„MR-nelezionální“ pacienti s uniformními fokálními záchvaty (svýjimkou definovaných self-limited epilepsií)
	o	Z úrovně SPSP-VO na úroveň CVSP-VO je odeslán pacient sfarmakorezistentní epilepsií, u něhož se na úrovni SPSP-VO nepodařiloodhalit etiologii epilepsie, nebo pacient se vzácnou epilepsií, která vyžadujespecifickou léčbu na úrovni CVSP-VO
	o	Je možné předání pacientů z úrovně vyšší na úroveň nižší po stanovenídiagnózy, případně po vyčerpání terapeutických možností. Další možností jesdílená péče.
		Dospělí pacienti pacient je iniciálně diagnostikován na úrovni neurolognebo na úrovni SPSP-VO nebo CVSP-VO.
	o	Z úrovně neurolog (epileptolog) je pacient odeslán do vyššího centra (lze naúroveň SPSP-VO nebo CVSP-VO) v případě:
		všichni pacienti při farmakorezistenci = selhání 2 protizáchvatovýchléků (ASM)
		Magnetickou rezonancí (MR) identifikovaná léze s vysokýmepileptogenním potenciálem (i kompenzovaní pacienti) – výčet vizvýše
	o	Z úrovně z úrovně SPSP-VO je odeslán pacient na úroveň CVSP-VO
	o	v případě, že jde o potenciálního kandidáta chirurgické léčby
		Magnetickou rezonancí (MR) identifikovaná léze s vysokýmepileptogenním potenciálem (i kompenzovaní pacienti) – výčet viz výše
		„MR-nelezionální“ pacienti s uniformními fokálními záchvaty
	o	pacient s farmakorezistentní epilepsií, u něhož se na úrovni SPSP-VOnepodařilo odhalit etiologii epilepsie, nebo pacient se vzácnou epilepsií,která vyžaduje specifickou léčbu na úrovni CVSP-VO

	Diagnóza VO a její sdělení pacientovi
		Je v kompetenci CVSP-VO a SPSP-VO (v případě diagnostické nejistoty pokonzultaci s CVSP-VO)
		Sdělení diagnózy je slovní i písemné a je doprovázeno předáním písemnýchinformací, případně odkazu na online informační zdroje, spolu s předánímkontaktu na pacientskou organizaci (pokud existuje)

	Terapie
		Viz výše

	Dlouhodobý management charakteru sdílené péče, na kterése podílí specializované centrum jako její koordinátor (SPSP-VO nebo CVSP-VO) a nespecializovaná pracoviště (praktickýlékař, nemocnice, ambulantní specialisté)
		SPSP-VO nebo CVSP-VO, v závislosti na diagnóze a na dostupnosti centra odmísta bydliště pacienta
		nastavení dispenzarizace/pravidelných kontrol
		frekvence kontrol v CVSP-VO nebo SPSP-VO je nastavena individuálně v závislostina závažnosti a aktivitě onemocnění a případné frekvenci aplikací léčby
		nastavení léčebných opatření a způsobu jejich realizace
		Farmakoterapie je nastavena centrem, které zajišťuje preskripci nebo ji delegujena ošetřujícího lékaře v místě bydliště
		Edukace pacienta v centru o léčbě a sledování onemocnění (záznam potíží dostandardizovaného formuláře)
		Psychosociální a další podpůrná péče dle individuální potřeby pacienta

	Dlouhodobý management – specifická léčebnáopatření
		CVSP-VO, SPSP-VO možnost konzultace s klinickým genetikem (dědičnost,plánování koncepce, diskuze interpretace variant nejasného významu)
		CVSP-VO - koordinační centrum pro celou NRN v oblasti mezinárodníchkonzultací v CPMS
		Možné na CVSP-VO i SPSP-VO
		CVSP-VO - koordinace administrativní činnosti, management přesunu pacientado zahraničního centra, po návratu pacienta do ČR pokračování v nastavenémmanagementu terapie a komunikace se zahraničním pracovištěm ohledně dalšíléčby
		Pacient je předán do péče dospělé části centra nebo do jiného centra pro dospělépacienty bližšího místu bydliště či studia.



