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Systémova komplexni péce o
pacienty s vzachym onemochéenim

Pavla Dolezalova

Centrum vysoce specializované péce ERN RITA

Klinika pediatrie a dédicnych poruch metabolismu, VFN Praha

Zastupce CR v Radé ¢&lenskych stati (BoMS)
Odborny gestor projektu SYPOVO




Specifika zdravotni péce o pacienty s VO

Potfeba komplexni, multi- a interdisciplinarni péce

« PfisluSnost ke specializaCnim oborim nejasna, na okraji zajmu
odbornych spolecCnosti

Potfeba centralizace péce

Evropska sit Spickovych specializovanych pracovist ERN
* Vznik v roce 2017 pro 24 skupin VO
« V CR zastoupeno 22 ERN v 56 pracovistich 13 poskytovatel(

Status Center vysoce specializované péce
« Formalné pridélen ¢lenum ERN k 1.1.2022 (po 5 letech existence)
« Kompetence a zacClenéni do existujiciho systému nejsou stanoveny

« Kapacita center omezena, na okraji zajmu poskytovatell pro
ekonomickou nevyhodnost
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Pomoc pro pacienty se vzacnymi
a komplexnimi onemocnénimi a t[’
onemocnénimi s nizkou prevalenci
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Share.Care.Cure.

Co jsou evropskeé referencni sité?

? \

Vnitrostatni politiky v oblasti

vzacnych onemocnéni
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Co je treba ?

* Organizacni zmeny nutné pro integraci center ERN do stavajici sitée pracovist
« Stanoveni
» potfebného poctu a distribuce pracovist' v zavislosti na pocétech pacientu
« personalniho zajisténi pro fungovani center a jejich udrzitelnosti
« modelu péce: ,referral pattern“ a ,care pathway"
« kompetenci jednotlivych urovni poskytovatelu v péci o pacienty s VO
* VCetné preskripce nakladnych LP
« Systému hodnoceni kvality péce o pacienty s VO v centrech
» VCetné parametrl vyvoje onemocnéni (outcome)
* Optimalizace
» financovani péce
» edukace, vzdélavani a vyzkumu v oblasti VO
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Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni

péce o pacienty se

Hlavni cile projektu 5 P0V0

« Analyza soucasneho stavu péce o pacienty s VO

 Vytvoreni navrhu obecného standardu komplexni sdilené péce o
pacienty s VO v detstvi a dospelosti

« Specifické standardy pécCe pro 5 vybranych ERN (,care pathways")
* Pilotni testovani systemu komplexni sdilené péce pro 5 skupin VO
« Revize a aktualizace navrhu standardu
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Navrh systému komplexni sdilené zdravotne-socialni

péce o pacienty se
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Y Projektu Ndvrh systému komplexni sdilené zdravotné-socidlni péce o pacienty se vzdcnymi onemocnénimi ,,SYPOVO”
KA1 } pracovnich postupi, analyza sougasného stavu.
/

Vytvufenipracovnich tyma, formulace / Organizatni diagram
e VYSTUP: 20 analytickyjch zprav.
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Vytvofeni ndvrhu komplexni sdilené péée
7T o pacienty s vybranymi VO.

K,ﬂ 3 5x Roziifeny navrh standardu
cem—eee” komplexni sdilené péée o pacienty s
vybranymi vO.
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STPOVO

Vytvoieni metodiky a pilotni ovéfeni systému
~, komplexni sdilené péfe o pacienty s vybranymi VO.
KA 4 ,: V¥STUP: 1x Analjza chsahujici  wvyhodnoceni
_»* pilotniho ovéfeni systému komplexni sdilené péce o

pacienty s vybranymi vO.

Revize obecného navrhu a 5 roziifenych ndvrhi standardu pro
e m—— komplexni sdilenou péci o pacienty s VO.
by b 1x revize obecného ndvrhu komplexni sdilené péée o
KA 6 J KAS ; pacienty s VO, vytvefeného v ramci KA2 a ovéfeného v ramci Ka4d
jako systém pro wybrané skupiny dle KA3. Zaroved hude
aktualizovano 5 roziifenych navrhd standardu komplexni sdilené
3x evaluaéni zprava péfe o pacienty s vybranymi vVO.
(vstupni, prab&ina, zavérefna)
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Evaluace
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Navrh systému komplexni sdilené zdravotne-socialni

péce o pacienty se

sxPovo

===,

Evaluace
3x evaluaéni zprava
(vstupni, prib&ina, zavérecna)
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KAS }

o

Vytvoieni pracovnich tyma, formulace i
pracovnich postupd, analyza soutasného stavu. ‘:f";
VYSTUP: 20 analytickych zprév. )

https://mzd.gov.cz/zverejneni-vystupu-prvni-
klicowve-aktivity-projektu-sypovo/

v, Navrh obecnych principd systému komplexni
KA 2 |sdilené péie o pacienta se VO.

L.’ V¥STUP: 1x Obecny navrh standardu kemplexni
sdilené péfe o pacienty s VO pro wiechny
skupiny vzécnych enemocnéni.

Vytvofeni ndvrhu komplexni sdilené péée
* 0 pacienty s vybranymi VO.
K,ﬂ 3 } 5x Roziifeny navrh standardu
—eme—e=*’  komplexni sdilené péfe o pacienty s
vybranymi vO.

Vytvoieni metodiky a pilotni ovéfeni systému
~, komplexni sdilené péte o pacienty s vybranymi VO.
KA 4 } VYSTUP:  1x Analh,rza obsahujici \.r\,rhodnocem
. pilotniho ovéfeni systému komplexni sdilené péce o

pacienty s vybranymi VO.

Revize obecného navrhu a 5 roziifenych ndvrhi standardu pro
komplexni sdilenou péci o pacienty s VO.

1x revize obecného ndvrhu komplexni sdilené péée o
pacienty s VO, vytvefeného v ramci KA2 a ovéfeného v ramci Ka4d
jako systém pro wybrané skupiny dle KA3. Zaroved hude
aktualizovano 5 roziifenych navrhd standardu komplexni sdilené
péfe o pacienty s vybranymi VO.

Inventarizace zdroju : Existujici narodni
a mezinarodni doporuceni a standardy,
informace o systému péce v zahraniCi Bz - 22 s7r0

Popis soucCasneho stavu zdravotni pece
identifikace potfeb a nedostatku v téchtc
O blaSteCh péée o pacienty se v:g?ymionemocnénimi

Obecna éast

Popis souCasného stavu pristupu
pacientl s VO k socialnim sluzbam a
stav informovanosti

|dentifikace potfeb a nedostatku

v systému zdravotni a socialni péce
Navrh optimalniho zajisteni pece
pro danou skupinu VO
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péce o pacienty se

Vytvofeni pracovnich tyma, formulace

} pracovnich postupd, analyza soutasného stavu.
VYSTUP: 20 analytickych zprav.
https://mzd.gov.cz/zverejneni-vystupu-prvni-
klicove-aktivity-projektu-sypovo/
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s, Ndvrh obecnych principd systému komplexni
KA 2 }sdilené péie o pacienta se VO.

L _____-»" WYSTUP: 1x Obecny navrh standardu kemplexni
sdilené péce o pacienty s VO pro viechny
skupiny vzacnych onemocnéni.
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ll H Vytvofeni navrhu komplexni sdil:
| : “'\l o pacienty s vybranymi VO.
1 [ KA3 | 5% Rozsifeny navrh standardu
li " memm——=*’  komplexni sdilené péée o pacienty s
\ I vybranymi vo.

L)
LY

Vytvoieni metodiky a pilotni ovéreni systému

‘ -~~~ komplexni sdilené péée o pacienty s vybranymi vo.

KA 4} vVsTUP: 1x Analjza obsahujici  vyhodnoceni

. pilotniho ovéfeni systému komplexni sdilené péée o
pacienty s vybranymi vO.

Revize obecného navrhu a 5 rozdifenych navrhi standardu pro
komplexni sdilenou péé&i o pacienty s VO.

=== [======m.

Y Y 1x revize obecného navrhu komplexni sdilené péce o

KA 6 g KAS /  pacienty s VO, vytvefeného v rdmci KA2 & ovEfeného v rdmei KA4
"""" mmmm———t jake systém pro wybrané skupiny dle KA3. Zaroven bude
Evaluace aktualizovano 5 roziifenych navrhd standardu koemplexni sdilené

3x evaluadni zprava
(vstupni, prob&ind, zavérednd)

péée o pacienty s vybranymi VO,

V 4

Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni

Definovani struktury narodni referencni sité pro vzacna
onemocneéni

Mapovani celostatni a regionalni potfeby odborniku pro
jednotlivé skupiny VO na pracovistich narodni referencni sité
zapojenych v systému komplexni sdilené péce o pacienty s VO

Personalni zajiSténi center

Systém ,prechodové péce“ o dospivajici pacienty a jejich
prevedeni do pécCe specialistt pro dospélé

Propojeni systémU komplexni sdilené péce v CVSP s
kontaktnimi misty/koordinatory zdravotnich a socialnich sluzeb
a Stanoveni standardni vazby zdravotnich a socialnich sluzeb
na ¢innost CVSP

Stanoveni obecnych indikatort kvality péce v CVSP-VO

1.1 MeZINArodni KONEEXL .. ...ttt ettt et e e e et ea e menee e e saneensnsnnneamns 4
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Narodni referencni site - NRN

Hlavni cile NRN

« Koordinace péce o pacienty s VO definované prisluSnou ERN v ramci specializovanych
pracovist CVSP-VO a SPSP-VO

- Ugast na tvorbé ,care pathway“ a doporuéenych postupt

* Provozovani platformy pro konzultovani komplikovanych pacientu

« Spoluprace v oblasti vzdélavani a vycviku

« Spoluprace na vyzkumnych projektech

* Propojeni s prislusnou ERN, se zahraniCnimi centry a odborniky pro klinickou péci i vyzkum
 Tvorba a distribuce informacnich materialt pro odborniky a pacienty

« Spoluprace s pacienty a pacientskymi organizacemi

T Spolufinancovano X | S POVO
* Evropskou unii HNSTERSTVO ZDRAYOTNIETY
CESKE REPUBLIKY



Narodni referencni site - NRN

- Specializovana péée o pacienty s VO v CR
« Je poskytovana centry CVSP-VO a spolupracujicimi pracovisti specializované péce (SPSP-VO) pro VO dle skupin definovanych ERN
* CVSP-VO a SPSP-VO tvofi narodni referenéni sit
» Zastupci pracovist tvori Vybor NRN
« Ugast pacientd v NRN
» Na principu struktury pfislusnych koordinacnich tymu ERN

« Komise pro nediagnostikovana vzacna onemocnéni
» Koordinatori vSech NRN

* Podpora a financovani ¢innosti NRN
« Ze strany MZ CR, pojistoven a poskytovateltl - bude upiesnéna v Narodni strategii pro VO

* Podminky ziskani statusu CVSP-VO a SPSP-VO
« Zakon 372, par 112aa 113

 Kompetence CVSP-VO a SPSP-VO
» Diagnostické postupy, potvrzeni diagndzy a pfidéleni ORPHA kodu, terapie a farmakoterapie
» Pocet pacientu v péci centra/rok, poCet novych pacienti/rok, pocet specializovanych vykonu
« Parametry kvality péCe dle nastaveni ERN

» Pocet a geografickeé rozlozeni CVSP-VO
« Zajisténi udrzitelnosti systému CVSP-VO a jejich dostatecné kapacity
« Dostupnost lIécivych pripravku, koordinace sdileni péce v ramci NRN

Spolufi 3 0 =
ropskeuumi o &A1 SPOVO




Zajisteni dostatecne kapacity center

Mapovani potreby péce

 |dentifikace pacientt s VO v NZIS pomoci ORPHA kaédu
« Narodni registr VO (NRVO)

* Pravidelna analyza dat z NRHZS/NRVO

Personalni zajisténi vysoce specializované péce
» Dostatecna kapacita pro zabezpec€eni vysoce specializované péce dle poltu a komplexity pacientu

« Stanoveni struktury a minimalniho poctu ¢lent MDT a jejich FTE pro centrum
+ Lékafri (kvalifikovani odbornici, Iékafi v pfipravé)
« ZaSkolena vSeobecna sestra
» Terapeut (fyzioterapeut, ergoterapeut, nutriCni terapeut..)
» Koordinator péce
»  Odborny pracovnik spravy zdravotnickych informaci
» Kilinicky psycholog, psycholog ve zdravotnictvi
» Zdravotné socialni pracovnik

« Védeckovyzkumna a vzdélavaci Cinnost jako nedilna soucasti SpiCkove zdravotni pece
« Systematické zajiStovani kontinuity péde zaclefiovanim mladych lékafu

Spolufinancovano X | S POVO
Evropskou unii MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI




Prechodova péece

« Koordinace procesu tranzice
* Role a odpovednosti MDT, pacienta a rodiny, stanoveni kliCové kontaktni osoby — koordinatora péce

* Plan prechodové péce

zhodnoceni stavu pacienta a komplexity potfebné péce

plan edukace

POLICYV/GUIDEVnd
stanoveni variant prebirajicich pracovist
harmonogram prechodové péce

AGE 12-14

» Logistika prechodové péce a vlastniho transfe

Koordinace realizace péce

Realizace v ramci pravidelnych kontrol v centru

Princip spojené ambulance — pfedavajici + pfebirajici specialista
Vystupni zprava

Ovéreni realného prebrani pacienta

TRACKING &
MONITORING
Track progres using a
flow sheet registry

READINESS
Assess self-care skills

and offer education on
identified needs

AGE 14-18

AGE 14-18

7

Develop HCT plan with
medical summary

PLANNING

[ Transition Readiness Assessment Questionnaire ‘
)

TRANSFER OF CARE
Transfer to adult-
centered care and to
an adult practice

TRANSITION
COMPLETION
Confirm transfer
completion and elictit
feedbackA

AGE 18-21 AGE 18-23

Milska-Musa K., Labunets K., Kie¢-Wilk B., Wierzba J., The value of the health care transition in the treatment of patients with rare

diseases - highlights for clinicians, J Health Policy Outcomes Res

Spolufinancovano
Evropskou unii
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Propojeni zdravotni a socialni pec

Koordinator péce pri CVSP-VO

dozoruje a pomaha realizovat individualni plan péce

koordinuje terminy kontrol u jednotlivych odborniku, terminy vySetfeni a vyzvedavani 1€k, pomaha s organizacnim
zajistenim preshranicni péce

pomoc pacientovi s vypliovanim Zadosti o uhradu kompenzacnich pomucek ¢i bézné nehrazené zdravotni péci
koordinace, svolavani, vedeni agendy schizek multidisciplinarniho tymu

komunikace mezi CVSP-VO a lokalnim poskytovatelem zdravotni pécCe, I€ékafem primarni péCe nebo mistnim
ambulantnim specialistou Ci domaci peci - vyjednani regionalni pece

komunikace s regionalnim koordinatorem a sdileni planu péce

nabidne nebo zprostredkuje socialni poradenstvi

Regionalni koordinator pro vzacna onemocnéni

Spolufinancovano X | S POVO
Evropskou unii MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
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Kvalita péce v centrech

AMEQUIS h& §./‘j Assessment

An integrated Assessment, Monitoring, \/&%m/ ° H Od n Oce n I’ a pI i kaCI' n a él e n StVI' V E R N ERNs EVALUATION RESULTS REPORT

I = d li S Independent Evaluations of European Reference Networks
Evaluation and Quality Improvement System dind ok Hoahbears Picidars

Monitoring
« Prubézna monitorace aktivit a dalSich

IDOM, Consulting, Engineering, Architecture, S.A.U.

Eiropeai Raference Nefworks Vystu p'j existuj I’C I’Ch E RN a jej ich élen loJ and Fundacion Pablica Andaluza Progreso y Salud
Helping patients with rare, low prevalence or complex diseases 1X/r0 k

Facilitate, Support, Improve.

os2}, European
®%5L.iN Reference European
®'s9" Networks m Commission M
- . e Evaluation
[hematic areas and ob . of the SySstelr , v .
- o ‘ » 5-leta evaluace ERN a jejich ¢lenu
e 1. Organisation & Coordination ‘ 6. Clinical Guidelines
Ensure that ERNs are operationa Ensure equal access to high quality healthcare
f patients referred to ERNs ()

Quality Improvement System

« Kultivace systému ERN na zakladé
kontinualniho zvySovani kvality

‘ 2. Patient Care
Improve access to clinical advis

tre

the ERN

® 3. Multidisciplinary Approach &
Sharing Knowledge

ion of Pt
(ERNs) and of Healthcare Providers (HCPs)

Final Report

* Revize systéemu hodnoceni ERN

4. Education & Training
Increase capacity of professionals t

9. Integration into the National
Specific Contract No HADEA-2022-P3-04 in the context of the
System

t cases

Implementing Framework Contract HADEA/2021/0P/0012

5. Contribution to Research &
Innovation

Progreso y Salud
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Navrh systemu komplexni sdilené zdravotne-

socialni pécCe o pacienty se

Vytvoieni pracovnich tyma, formulace i
pracovnich postupd, analyza soutasného stavu. ‘:f";
VYSTUP: 20 analytickych zprév. )

https://mzd.gov.cz/zverejneni-vystupu-prvni-
klicowve-aktivity-projektu-sypovo/

~, Navrh obecnych principl systému komplexni
KA 2 |sdilené péie o pacienta se VO.

L.’ V¥STUP: 1x Obecny navrh standardu kemplexni
sdilené péfe o pacienty s VO pro wiechnv

skupiny vzacnych onemocnéni. \;//

LY

i
‘. Vytvofeni ndvrhu komplexni sdilené péée
: ------ "~ 0 pacienty s vybranymi vVO.
H KA3 | 5x Roziifeny navrh standardu
Yy e -+ komplexni sdilené péfe o pacie~* -
I

vybranymi vO. \;//

Vytvoieni metodiky a pilotni ovéfeni systému

s, komplexni sdilené péfe o pacienty s vybranymi VO.

KA 4 ,: V¥STUP: 1x Analjza obsahujici vyhodnoceni

.+ pilotniho ovéfeni systému kemplexni sdilené péce o
pacienty s vybranymi vO.

Revize obecného navrhu a 5 roziifenych ndvrhi standardu pro

______ — e m—— komplexni sdilenou péci o pacienty s VO.
by b 1x revize obecného ndvrhu komplexni sdilené péée o
KA 6 J KAS /  pacienty s VO, vytvofeného v ramci KA2 a ovéfengého v ramci KA4
"""" - mmmm—— jako systém pro wybrané skupiny dle KA3. Zaroved hude
Evaluace aktualizovano 5 roziifenych navrhd standardu komplexni sdilené

3x evaluaéni zprava
(vstupni, prib&ina, zavérecna)

péfe o pacienty s vybranymi VO.

Rozsifeny navrh
standardu komplexni
sdilené péce o pacienty
s vybranym vzacnym
onemocnénim:

ERN RND

spolufinancovano
Evropskou unii

Rozsifeny navrh
standardu komplexni
sdilené péce o pacienty
s vybranym vzacnym
onemocnénim:

ERN ERNICA

spolufinancovno
Evropskou unif

Care pathways — specifické standardy péce

Navrh standardu
komplexni sdilené péce
o pacienty s vybranym

vzacnym onemocnénimi
ERN BOND

spolufinancovéno
Evropskou unii

Rozsifeny navrh
standardu komplexni
sdilené péce o pacienty
s vybranym vzacnym
onemocnénim:

ERN RITA

Spolufinancovano
Evropskou unii

Rozsifeny navrh
standardu komplexni
sdilené péce o pacienty
s vybranym vzacnym
onemocnénim:

ERN EPICARE
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Narodni strategie pro vzacna 2026 — 2035

Vize

Existence komplexniho systému péce pro pacienty se
vzacnym onemocnenim, zamereného na pacienta, ktery ma
pristup k v€Casné a presne diagnostice, efektivni a kvalitni
léCbé a péci, zohlednuijici jeho zdravotni a socialni potreby.
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Evropskou unii

1. PéCe zameérena na

pacienta

1.1. Zapojeni pacientu a
jejich blizkych do péce a

rozhodovacich procest

1.2. Dostupnost informaci
a komplexni podpora pro

pacienty a jejich rodiny

1.3. Integrovana a rovna
péce bez bariér

Tématické oblasti NSVO

2. Efektivni a kvalitni
zdravotni péce

2.1. Organizace zdravotni
péce s dirazem na
centralizaci prostrednictvim
narodnich a mezinarodnich
siti

2.2. Rozvoj zdravotni péce
prostrednictvim
implementace modernich
postupt a technologii

2.3. ZlepSeni evidence a
dostupnosti dat

3. Upevnénirole
koordinace v systému
péce

3.1. Zvyseni efektivity v
systému péce
prostrednictvim
koordinace a planovani

3.2. Propojeni zdravotni a
socialni péce pro
komplexni podporu
pacientt

4. Vzdélavani a
kompetence

4.1. Posileni znalosti a
dovednosti odborniki v
oblasti vzacnych
onemochnéni

4.2. Posileni mezinarodni
spoluprace a spoluprace ve
vyzkumu

4.3.

Vytvareni informacnich a
vzdélavacich iniciativ




Mapa aktéri NSVO
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Integrace ERN do narodnich zdravotnickych

systému: Joint Action

WP4 WP5 WP&

tior JA JARDIN
Management Board
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a d =
 Rovhost
Sustainability of outcomes National governance and National care pathways and
and outputs of the Joint quality assurance models ERN referral systems
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National reference networks  Data management National support options for

(NRN) and undiagnosed @ Ministry of Health and Prevention (DGOS), France, ERN-HCP o]

dlsease programmes or Medical University of Leiden (LUMC), Netherlands ® General University Hospital in Prague (GUH), 1 L‘u\:‘:i = - - ]
equivalent strategies Czech Republic

interlinked with ERN

© University Hospital Tbingen (UKT), Tiibingen —
Germany, Medical University of Vienna (MUW)

Our reason: the European Reference Networks
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