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HEMOFILIE

e vzacne krvacive onemocneni podminene
dedicnym nedostatkem FVIII nebo FIX

» dedicnhost X-recesivne vazana, postizeni prakticky
pouze muzi, zeny prenasecky

* incidence : hemofilie A 1/5000 chlapcu
hemofilie B 1/30000 chlapcu

* typické kloubni a svalove krvacive projevy

* klinicky fenotyp odvisly od tize deficitu




SITUACE V CR

* celkem asi 870 hemofilikt (z toho 120 hemofilie B)

 détskych pacientu (0-18 let) — 230

» kompletni pécCe o detske pacienty — 8 pracovist

- mala cast sledovana regionalne




CILE PECE O PACIENTY S HEMOFILII

 dostateCna, bezpecna a dosavadnim poznatkum
odpovidajici diagnostika a leCba nemocnych

 prevence a vcasna lecba komplikaci hemofilie

« komplexnost péce, mezioborova spoluprace

(hematologie, ortopedie, radiologie, gastroenterologie, infektologie,
genetika, fyzioterapie, psychologie, socialni pracovnici)

« zlepSeni kvality zivota pacientu

 zlepseni prenatalni diagnostiky a poradenstvi
* racionalizace nakladu

* centralizace péce v siti akreditovanych center

 koordinace vSech procesu spojenych s péci




CESKY NARODNI HEMOFILICKY
PROGRAM (CNHP)

CELOSTATNI AKTIVITA, JEJIMZ CILEM JE _
NEUSTALE ZVYSOVANI DOBRE UROVNE PECE
O NEMOCNE S HEMOFILIi A DALSIMI
VROZENYMI KRVACIVYMI STAVY

* sdruzuje zastupce odborne i laicke verejnosti

e zapojeni do mezinarodni kooperace s
partnerskymi strukturami EU, WFH a WHO

» zajisti definovani sité center péCe o nemocné




CESKY NARODNI HEMOFILICKY
PROGRAM (CNHP)

CINNOST ZASTITENA ODBORNYMI SPOLECNOSTMI

Ceska hematologicka spoleénost CLS JEP
(Doc. MUDr. J. Cermak, CSc.)

(:Deské spolecnost pro trombozu a hemostazu
CLS JEP (Prof. MUDr. J. Kvasnigka, DrSc.)

Ceska pediatricka spoleénost CLS JEP,

pracovni skupina detske hematologie
(Prof. MUDr. Jan Stary, DrSc.)

Spolek pro trombbézu a hemostazu
(Prof. MUDr. J. Maly, CSc.)




KOORDINACNI RADA

* nejvy3si organ, koordinuje praci CNHP

« zadava volebni a jednaci procesy, stanovuje cile
* jednani dle potreby, minim. 1xrocne

eni: zastupci véech CCC a HTC, jmenovani vedoucim
pracovnikem centra,
zastupce PSP, IBA, pacientské organizace,
zastupce spolupracujicich odbornosti

- jednani se ucastni i zastupce platce pece (VZP)




VYKONNA RADA

* ridici, vykonny organ, volena nadpolovicni vetsinou
koordinacni rady na dobu 4 let

* 5 Clenu (2x2 z CCC, zastupce HTC)

* 2 koordinatofri (prof. Penka - FN Brno, Dr. Salaj — UHKT)
vystupuji navenek, opravneni jednat jménem CNHP

* muze pfijimat operativni rozhodnuti, ktera nasledné
predklada koordinacni rade ke schvaleni




VYTVARENY DLE AKTUALNI POTREBY PRO PLNENI
AGENDY A CILU CNHP

* pocCet, zadani prace a slozeni je ustanoveno na
zaklade projednani a schvaleni koordinacni radou

* cleny mohou byt i hematologove a odbornici mimo
CNHP

» kazda skupina ma svého vedouciho
» ukonéeni ¢innosti po pominuti duvodu ke vzniku

aktualne v Cinnosti 8 skupin:

1. organizace jednani s pojistovnami 2. definice obsahu registru
3. definice auditu center 4. standardy a postupy

5. diagnostika 6. profylakticka lécCba

/. rehabilitace 8. pediatricka




ORGANIZACE PECE

CCC - CENTRUM KOMPLEXNI PECE
- Praha, Brno

HTC - HEMOFILICKE LECEBNE CENTRUM
- Plzen, Olomouc,Ostrava, Hradec Kralové,

Ceské Budéjovice, Liberec+Usti nad Labem
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valifikace, vybaveni, sebehodnoceni, komunikace

PSP — PRACOVISTE SDILENE PECE (spadové hematologie)
spolupracuje s CCC/HTC dle aktualnich potreb v péci o
hemofiliky v dané oblasti a v dané dobe




POZADAVKY NA CENTRA

CCC AHTC:

 pecuji o nejméné 30 jedincu s hemofilii A nebo B, z toho
10 tezkych (FVII/FIX < 1%)

* dispenzarizuji jedince s ostatnimi vrozenymi krvacivymi

chorobami
 dostupna substitucni lecba i na jinych oddelenich nemocnice
 dostupnost specialisty a konziliarni sluzby 24 h denné
 vySetreni rodiny a geneticke vysetreni na dostupnem
pracovisti

e edukace lékaru a ostatnich zdravotniku zarizeni, metodické
vedeni LPP




POZADAVKY NA CENTRA

CCC a HTC:

» podchyceni vsichni nemocni s klinicky vyznamnym stavem

* navzajem spolupracuji

* Ve vsech fazich lecebné preventivniho procesu je urcena

a dohledatelna odpovednost za postupy
» podminky pro ucast v klinickych hodnocenich

 zodpovednost za utvareni a uroven péce ve svem regionu




PODMINKY PRIDELENI STATUTU CENTRA

Diagnostika

1. Dostupnost zékladni koagulace 24 hodin — 7 dnu v tydnu
2. Dostupnost stanoveni aktivity F. VIIl a F IX -24 h/ 7 dnu v tydnu

cCC
1. dostupnost stanoveni aktivity ostatnich koagulaénich faktoru 24
hodin — 7 dnu v tydnu

. dostupné mikrobiologicke, virologicke, mykologicke, imunologicke,

molekularné — geneticke, vysetreni prenasecstvi
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. Dostupné standardni vysetfeni zobrazovaci — CT,UZ, MRI aj.
. Dostupné dalsi vysetfovaci metody — biochemie, serclogie ( HIV,
vysetfeni hepatitidy A, B, C aj.)
10. Laboratof ma zvedeny systém kontroly jakosti

11. Laboratof je akreditovana/certifikovana




PODMINKY PRIDELENI STATUTU CENTRA

Ambulantni a luzkové zazemi

1. je zajisténa kazdodenni ambulantni pece

2. dostupnost domaci terapie

cCC

1. Elektivni ndhrady nosnych kloubu u jedincu s téZkou formou

hemofilie a hemofilickou artropatii

2. Terapie nemocnych s vrozenou hemofilii a inhibitorem

3. Terapie nemocnych s hemofilii a HIV
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moznost hospitalizace nemocného na luZkovém oddéleni
s dostupnosti hematologické konsiliarni sluzby 24 h denné
7. pracovisté ma zavedeny systém jakosti

8. e akreditovano/certifikovano




PODMINKY PRIDELENI STATUTU CENTRA

Spoluprace s dalsimi odbornostmi a centry

hemostazy (hemofilie, m.v.Willebrand, dal$i vrozené krvacive stavy;

vrozene trombocytopatie aj.)

2. |e zajistena spoluprace s dal$imi obory klinickymi obory

CCC

1. je zajisténa dostupnost radiacni synoviortézy

2. Je k dispozici konziliarni péc¢e pro lecbu infekénich komplikaci

3. ]e zajisténa dostupnost specializované ambulantni nebo konziliarni

péce v oblastech: rehabilitace, |ecba bolesti a klinicka psychologie




PODMINKY PRIDELENI STATUTU CENTRA

Hematologicka dokumentace

1. je zajisténa dostupnost ucelené dokumentace o nemocnem
2. jsou vedeny zaznamy o informovaném souhlasu nemocnych
s domaci lécbou
. je vedena fadna dokumentace o prubéhu domaci lé¢by

. pravidelné je dopliovan seznam nemocnych s vrozenym Krvacivym

stavem
. kazdorocné je zasilan inovovany seznam nemocnych s vrozenym

krvacivym stavem pracovisti uréenemu MZ

. je veden pfehled o roéni spotfebé krevnich derivatu




PACIENTSKE ORGANIZACE

* funguji jako dobrovolna obCanska sdruzeni

e sdruzuji pacienty s krvacivym stavem, zastupce
specializovanych medicinskych oboru, sympatizanty

* cilem je prosazovani zajmu pacientu

- kontinualni zlepsovani kvality pece, tlak na platce
pécCe ziskavani prostredku pro vlastni ¢innost

e spolupracuji s Iékarskou obci, podil  se snahou o zménu

koncentratu jsem ye s¥yém

na tvorbé a plnéni cild CNHP centru

. . sethal
* servis pro pacienty =
reseth al

(poradna, socialni a socialné pravni servis, —
rehabilitace, lazenska péce, invalidita, zpravodaj)
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* vymena zkusenosti mezi pacienty | na
mezinarodni urovni

 spoluprace s WFH :

PhDr. Vladimir Dolej$

CHS — Cesky svaz hemofilik(i - www.hemofilici.cz

HEMOJUNIOR - www.hemojunior.cz

sportovne relaxacni akce, edukace
Letni hemofilicky tabor

Vodacky tabor

Rekondice rodicu a déti

Rekondice dospelych




* vytvoreni standardu péce o nemocné s hemofilii

e ziskani grantu — OP Vzdélavani pro
konkurenceschopnost - Sit hemofilickych center
fungovani registru a efektivni sber dat

» spoluprace s VZP, aktivni zapojem’ zastupce platce

e dosazena spoluprace
vsech center v CR

e pripraveny audity center

Cesky narodni hemofilicky program (CNHP) je celostatni aktivitou, jejimz cilem je

AKTUALITY
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Standardy péce
o hemocneé s hemofilii

MUDr. Peter Salaj, MUDr. Petr Smejkal, PhD.,
MUDr. Vladimir Komrska, CSc., MUDr. Jan Blatny, PhD.,
prof. MUDr. Miroslav Penka, CSc.

Struktura standardu
I. Cha kt tk standardu

. D efini charakteristika predmétu standardu
. P ersol I a technicke pf dp kI dy
II. Klin kv obraz, diagnostika, terapie

* Kiiicky obraz hemofilie
e DNian khmnf“l




e plné& pokryté uzemi CR
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« spotreba FVIIl na obyvatele a rok — 31U (2008)

 provadeny elektivni ortopedicke vykony
* |éCba infekCnich komplikaci

« profylakticka IéCba
=opwmws  * VySOCe kvalitni preparaty

» dostupna i nejnakladngjsi
pece o pacienty s
iInhibitorem
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