Jednani KR a VR CNHP

10.3.2016
Ostrava




Program

Uvod (Blatny, Cermakova, 5 min)

Stav zadavani dat do registru, terminy roku 2016 (Ovesnd, 5 min)

Provedené Upravy v registru CNHP (Ovesnd, 5 min)

Zarazeni pripravku Elocta do guidelines [é¢by hemofilie A (Blatny, 5 min)
Ziskana hemofilie - prezentace prvni verze doporuéeni (Cermakova, 15 min)

o v A wDheE

Stav jednani se ZZS a vedenim nemocnic u systému urgentni péce o osoby s hemofilii
(Walterova, Blatny, 5 min)

Statni dotace na CNHP (Ovesna, 10 min)
8. R0zné + diskuze

~

9. Zavér
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STAV ZADAVANI DAT DO REGISTRU,
TERMINY ROKU 2016




Vyplnénost k 9.3.2016, 12 hod

Hemofilie Von Willebrandova nemoc S nevdgstatek ijCh
koagulaénich faktoru
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Ceské Budé&jovice - DO 13
Ceské Budé&jovice - OKH | 36| 1
FN Brno - DN 49 O
FN Brno - OKH 176| 2
FN Motol — KDHO 92| O
FN Olomouc - HOK 65/ 9
FN Olomouc - KDL 11| 8
FN Ostrava — KDL 26| O
FN Ostrava - KC 92 0
FN Plzen - DK 14| O
FN Plzen - UKBH 54/ 3
FNHK - IV. IHK 48 0
FNHK - KDL 30/ O
KN Liberec - OKH 51| 6
Kolin - HTO 6| 6
Pelhfimov - OHT 3 3
Plzen - Poliklinika 11| 2| 18.2%| 8 72.7%
UnL - DK 300 1 3.3%| 28 8| 1| 12.5% 5 62.5% 3] 2 1 33.3%
UnL - OKH 26| 2 7.7%| 23 4/ 1| 25.0% 3 75.0% 5 5

Termin pro vvplnéni dat za rok 2015 ie 20.3.2016



UPRAVY REGISTRU CNHP




Farmakokinetika

. Datum 9.2.2015
) F u n gl lJ e Derivat Advate CNHP-830721M-TP, 9.2.2015, 28.15 IU/kg, Advate
Podana davka: 2500 1U / 88.8 ka, ti. 28.15 [Ulkg
Predpokladany vzestup: 56.3 % ey
El
L] =
. Hladina faktoru vysetiena v case: =
e Ve rZ I p ro Realny vzestup: z1,2%na70%,1.68.8 % E
Recovery: 1222 % ]
T
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l j ’ e e Cas (h)
438 6.5
72 55 Pii podané davce doglo k poklesu hladiny faktoru:
jing 75 0.2 pod 5 % za 43.7 hod
pod 3 % za 51.8 hod

er . pod 1% za 70.6 hod
Pouceni pro pacienta:

.. . : . ) ) ) Polocas faktoru (ty,2) 11.6 hod
Polocas léku znamena dobu, za jakou jeho hladina v krvi klesne na polovinu.

\ dobé, kdy se hladina faktoru pohybuje nad 12 % Ize provadét vEtsinu aktivit ve
stejném rozsahu, jako zdravy clovék (vEetné vét3iny sportovnich aktivit). Hladina
faktoru brani i vEt§iné traumatickych krvdceni. (Gim kratéi je doba od aplikace do
provadéni dané aktivity, tim je riziko krvaceni niz&i. Dojde-li vEak pfesto k
poranéni a/nebo krvaceni, je jeho zastava stile méné efektivni neZ u zdravého
Clovéka a vyZaduje adekvatni 1é¢bu.)
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HJHS — novy formular

Swelling * @

Dwuration (swelling) * @

Muscle Atrophy * @

Crepitus on motion * @

Flexion Loss * @

Extension Loss * @

Joint Pain * &

Strength * @

Joint Total

Sum of Joint Totals 72

Global Gait Score * @ | NE[~]
HJHS Total Score 72

* Pristup mohou mit rehabilitacni sestry
e ZUstava povinnost zadavat HJHS do rocniho hlaseni
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Pristupy

e Kazdy uzivatel musi mit vlastni login
* Nelze se prihlasovat na nékoho jiného

* Pristupy lze zajistit rehabilitacnim
pracovnikim, dalsSim Iékarim, ... s ruznymi
pravy

e O pristup lze pozadat helpdesk@iba.muni.cz,

je treba uvést jméno a email nového uzivatele




ZARAZENI PRIPRAVKU ELOCTA DO
GUIDELINES LECBY HEMOFILIE A




Role EHL FVIII

 CHS 74dd o vydani stanoviska pro roli EHL FVIII,
nyni aktualné Elocta, v doporucenych postupech
|écby hemofilie.

* Bude treba zapracovat do stavajicich doporuceni,
resp. tato aktualizovat

* Predpoklada se, ze obdobny dotaz bude casem
vznesen i stran EHL FIX, proto je na zvazeni, zda se
tim nezabyvat jiz nyni

* M3 byt vyuZito, mimo jiné, i k jedndni se SUKL a o
uhradé




Autori:

Z. Cermakova, R. Hrdli¢kova, J. Zavielova, P. Smejkal, J. Gumulec, Z. Kofistek

ZISKANA HEMOFILIE - PREZENTACE
PRVNI VERZE DOPORUCENI




Pracovni skupina

FN Brno - OKH Petr Smejkal

Daniela Janeckova

FN Motol - Klin. détské hematologie a onkologie Veraiile Cepe o

FN Olomouc - Hemato-onkologicka klinika Jana Prochazkova

Radomira Hrdlickova

FN Ostrava - Krevni centrum v , ,
Zuzana Cermakova

FN Plzeri - UKBH Zderika Hajdmanova
FNHK - IV. interni hematologicka klinika Petr Dulicek
UnL - OKH Jana Ullrychovd
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Obsah doporuceni

Preambule

Strucna charakteristika standardu
Epidemiologie a patogeneze

Doporuceni k diagnostice ziskané hemofilie
Lécba krvaceni u AHA

Eradikace inhibitoru

AHA v gravidité

NonkRwWwNRE

Celkem 13 stran textu vc.literatury, 1 tabulka




Z. Cermdakova, R. Hrdli¢kova

1. Preambule
2. Strucna charakteristika standardu

3. Epidemiologie a patogeneze

Ré : formalni pripominky a uprava textu (dr.
Hajsmanova, dr. Salaj)




J. Zavrelova, P. Smejkal

4. Doporuceni k diagnostice ziskané hemofilie

Ré: bez pripominek




Z. Cermdakova, R. Hrdli¢kova

5.Lécba krvaceni u AHA

Ré : formalni pripominky, uprava citace (dr.
Smejkal)




J. Gumulec, Z. Koristek

6. Eradikace inhibitoru
 Hodnoceni lécebné odpoveédi

* Kortikosteroidy a cyklofosfamid
* Terapie druhé linie

* Rituximab

Ré : formalni pripominky, aprava citace (dr.
Smejkal)




J. Gumulec, Z. Koristek

Imunotolerancni lécba

Jiny typ imunotolerancniho protokolu kombinuje
vysokodavkovany FVIII s parenteralné podavanym
cyklofosfamidem a methylprednisolonem s vysokou
uspésnosti (93% CR) v medianu doby do dosazeni odpoveédi
srovnatelném s jinymi méné naroénymi rezimy (4,6 tydnu).

Komentar PS:

* Budapestsky protokol nepouziva vysokodavkovany FVIII,
davky jsou jen 30 j/kg/den prvni tyden, pak druhy tyden
20 j/kg/d a treti tyden 15 j/kg/d




R. Hrdli¢kovd, Z. Cermakova

* Imunoadsorpce (lA)

Ré: bez pripominek




R. Hrdli¢kova, Z. Cermakova

7. AHA v gravidite

Ré : formalni pripominky (dr. Salaj)




Obecny komentar

Stran doporuceni o lécbé ziskané hemofilie A
jsou postupy formulovang, ale

vzhledem k "originalité" kazdého pripadu je
postup vzdy trochu individualizovan (doc.

Dulicek)




Dalsi postup

* Po zapracovani pripominek odeslani pracovni
skupiné — finalni navrh pred oponenturou

* T:30.4. 2016

* Priprava a odeslani k oponenture

e T:30.5.2016

* Navrh oponentu: dr. Salaj, prof. Penka
 Oponentura do 31.8. 2016

e Zapracovani pripominek oponentu a priprava pro
publikaci do 30.10.2016




STAV JEDNANI SE ZZS A VEDENIM
NEMOCNIC U SYSTEMU URGENTNI
PECE O OSOBY S HEMOFILII
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Soucasny stav

* Pracovni skupina vypracovala text pro:
— Vedeni spolecnosti urgentni mediciny
— Vedeni jednotlivych krajskych ZZS
— Reditele nemocnic s CCC/HTC centry
 Pozadano o podporu vyboru CHS
— V jednani, zatim nemame stanovisko

e Po schvaleni podpory CHS rozedleme
adresatim

— Podpora na vasich pracovistich...




STATNi DOTACE NA CNHP




NAP 2015

* Inovace a analyzy registru pacientu
s hemofilii a dalsimi poruchami krevniho
srazeni

 UKONCENO, ODESLANA ZAVERECNA ZPRAVA

« DIKY VSEM ZA SPOLUPRACI




RPZP 2016

e Zajisténi interoperability ceského
hemofilického registru s mezinarodni databazi
WAPPS-Hemo v oblasti farmakokinetiky

* Cilem projektu je propoijit registr CNHP s mezinarodni databazi
WAPPS-Hemo a umoznit tak Iékaitim zapojenym do CNHP
hodnoceni farmakokinetickych vysetreni pacientl s hemofilii
pomoci populac¢nich modeld a vysledky aplikovat do klinické

praxe.




Napln

1. Uprava struktury registru CNHP

2. migrace registru CNHP na novou verzi EDC
systému

3. navrh a implementace datového a
aplikacniho rozhrani mezi CLADE-IS a WAPPS-
Hemo

4. prenos vystupu z databaze WAPPS-Hemo

5. promitnuti do klinické praxe




Harmonogram

leden — Gnor 2016  Upravy ve struktufe registru CNHP, aby mohlo dojit k Uspégnému
napojeni parametrt na databazi WAPPS-Hemo

Unor 2016 Komunikace s kanadskou stranou o detailech zajisténi
interoperability

Brezen — duben Migrace registru CNHP do nového systému IBA MU CLADE-IS,

2016 validace prevodu
‘Duben—cerven  Vjvoj aplikace pro komunikaci mezi databazemi CNHP a WAPPS-
2016 Hemo
. (:erven eC 2016 ........... Va |,dace p ropoj emdata ba Z, .......................................................................
Ce|oroéné ..................... Vy p|ﬁovan|farm a kOk , n en C k yCh . Vyge t,xem . p aCIentUI ekah ...................
Llstop ad . 2016 ............. Statlst, C k y pFehled dat Z,S ka n y Ch Z databaZeWAP PS Hemo ................

Prezentace propojeni databazi a vysledkd na konferenci 7.
Hemofilické dny

Prosinec 2016 Plan publikace dalsich vystupl
Priprava zavérecné zpravy projektu

Program




OPVK — monitorovaci zpravy

* \zdélavaci sit hemofilickych center
* Je treba dokladat

— Prezencni listiny

— Fotodokumentaci
— Prezentace, postery, materialy, ...

e Udrzitelnost jesté 2 roky




RUZNE A DISKUZE




DEKUJEME ZA VASI UCAST




