Zapis z jednani Koordinaéni a Vykonné rady CNHP
Ostrava, 10. 3. 2016

PFitomni:
Blatny J., Cepeldkova V., Cermakova Z., Dolej$ V., Duli¢ek P., Hlugi A., Hrdlickova R., Ovesna P.,

Penka M., Smejkal P., Voksajova K., Walterova L.

Hosté:
Kuhn T.

Omluveni:
Blazek B., Cerna Z., Hajsmanova Z., Hak J., Kessler P., Komrska V., Martinkova I., Pospisilova D.,

Prochazkova D., Ptoszkovd H., Slechtovd J., Ullrychovd J., Vonke I.

1. Uvod (Blatny, Cermakova)

Koordinatofi pfivitali pfitomné a byl odsouhlasen program jednani.

2. Stav zadavani dat do registru, terminy roku 2016 (Ovesna)

K 9. 3.2016 stav zadavani v rliznych centrech odliSny. Vétsina center ma vyplnéna témér vsechna
hlaseni hemofilikld, u VWD vyplnénost nizsi. Terminem vyplriovani dat za rok 2015 je 20. 3. 2016.
Kalkulace vyplat pro rok 2016 bude stejnd jako v loriském roce. Lékafi budou osloveni k potvrzeni

vypocitané ¢astky a podpisu dohod.

3. Upravy registru CNHP (Ovesnd)
V registru byly realizovany jiz dfive dohodnuté zmény, které vyplynuly z pouzivani databaze:

(i) HIHS: Formulaf HJHS na zdznam hodnoceni stavu kloubl. O pristup k tomuto formulafi
mohou 7adat fyzioterapeuti a rehabilitacni sestry ze viech pracovist (ostatni formulafe budou
mit pouze ke ¢teni). Povinnost zaddvat HIHS celkové skére (vyslednou hodnotu) do roc¢niho
hlaseni zdstava zachovana.

(ii) Farmakokinetika: V registru funguje formuldié na zaznamenavani farmakokinetickych
vysetieni pacient(l. Graf a vypocitané hodnoty jsou k dispozici v tiskové verzi formulare. V roce
2016 bude probihat sbér dat, aby mohly byt na konci roku 2016 vyhodnoceny prvni vysledky.
Zucastnéni byli vyzvani k vypliiovani farmakokinetickych dat.

(iii) PFistupy do registru: Zopakovana byla pravidla ptistupu do registru, tj. kazdy uZivatel musi

mit vlastni login, nelze se ptihlaSovat na nékoho jiného. Pfistupy lze zajistit rehabilitacnim
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pracovnikiim, dalSim lékarim, ... s rlznymi pravy. Staci napsat na helpdesk@iba.muni.cz, je
tfeba uvést jméno a email nového uzivatele. Zucastnéni byli vyzvani k revizi pfistupll ve svych

centrech.

4. Zarazeni pripravku Elocta a dalSich EHL preparati do guidelines l1écby hemofilie A
(Blatny)

CHS 74d4 o vydani stanoviska pro roli EHL FVIII, nyni aktudlné Elocta, v doporuéenych postupech
|é¢by hemofilie. Bude tfeba zapracovat do stavajicich doporuceni, resp. tato aktualizovat.
Predpoklada se, Ze obdobny dotaz bude ¢asem vznesen i stran EHL FIX, proto je na zvazeni, zda se tim
nezabyvat jiz nyni. Ma byt vyuZito, mimo jiné, i k jednani se SUKL a o Ghradé.

Pritomni se shodli, Ze do doporuceni bude pfidan odstavec, Ze existuji EHL (bez ohledu na FVIII nebo
FIX ¢i na komercni ndzev) a Ze jsou doporucené spiSe u déti s primarni profylaxi a adolescentl s horsi
compliance a dale u déti, jimz i ¢asta aplikace nedostacuje a krvaci. Zménu pfipravi Blatny, Smejkal do
konce ¢ervna 2016. Po odsouhlaseni VR a KR bude doporuceni aktualizovdno na webu CNHP. Je

otazka, jako formou bude pfipadné uverejnéno v Casopise.

5. Ziskana hemofilie - prezentace prvni verze doporuéeni (Cermakova)
Cermakova piitomné seznamila s prvni verzi doporuéeni pro AHA, jeho? obsahem je:

Preambule

Stru¢na charakteristika standardu
Epidemiologie a patogeneze

Doporuceni k diagnostice ziskané hemofilie
Lé¢ba krvaceni u AHA

Eradikace inhibitoru

AHA v gravidité

N o v ks wnN e

Celkem 13 stran textu v¢. literatury, 1 tabulka.
Tato verze jiz byla ptfipominkovdna cleny pracovni skupiny pro AHA:

- Preambule, Strucna charakteristika standardu, Epidemiologie a patogeneze (autofi Z.
Cermakova, R. Hrdlickova) — Ré: formalni pfipominky a Uprava textu (dr. Hajsmanova, dr.
Smejkal)

- Doporuceni k diagnostice ziskané hemofilie (J. Zavrelova, P. Smejkal) — Ré: bez pfipominek

- Lécba krvaceni u AHA (autofi Z. Cermakova, R. Hrdlickova) — Ré: formalni pripominky,
Uprava citace (dr. Smejkal)

- Eradikace inhibitoru, Hodnoceni lé¢ebné odpovédi, Kortikosteroidy a cyklofosfamid,
Terapie druhé linie, Rituximab (J. Gumulec, Z. Kofistek) — Ré: formalni pfipominky, Uprava

citace (dr. Smejkal)
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- Imunotolerancni lécba: Jiny typ imunotolerancéniho protokolu kombinuje vysokoddvkovany

FVIII s parenterdlné podavanym cyklofosfamidem a methylprednisolonem s vysokou
uspésnosti (93% CR) v medidnu doby do dosaZzeni odpovédi srovnatelném s jinymi méné
naroénymi rezimy (4,6 tydnd). (J. Gumulec, Z. Kofistek) — Komentar PS: Budapestsky
protokol nepouzivd 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

- Imunoadsorpce (IA) (R. Hrdli¢kova, Z. Cermékova) — Ré: bez pfipominek

- AHA v gravidité (R. Hrdli¢kova, Z. Cermakova) — Ré : formalni pfipominky (dr. Smejkal)

- Obecny komentaf: Stran doporuceni o |é¢bé ziskané hemofilie A jsou postupy formulované,
ale vzhledem k "originalité" kazdého pfipadu je postup vidy trochu individualizovan (doc.
Dulicek)

Dalsi postup

Po zapracovani pfipominek odeslani pracovni skupiné — finalni navrh pred oponenturou
T:30.4.2016

Pfiprava a odeslani k oponenture

T:30.5.2016

Navrh oponent: dr. Salaj, prof. Penka, doc. Batorova

Oponentura do 31. 8. 2016

Zapracovani pfipominek oponentll a pfiprava pro publikaci do 30.10.2016

8. Stav jednani se ZZS a vedenim nemocnic u systému urgentni péce o osoby s hemofilii

(Blatny)

Soucasny stav

Pracovni skupina vypracovala text pro:
— Vedeni spole¢nosti urgentni mediciny
— Vedeni jednotlivych krajskych ZZS
— Reditele nemocnic s CCC/HTC centry
Pozadano o podporu vyboru CHS
—  Vybor CHS tuto iniciativu podpofil

Po schvaleni podpory CHS roze$leme adresattim
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9. Statni dotace na CNHP (Ovesna)

1.Dotace z programu Narodni akéni plany (NAP) na rok 2015 ,Inovace a analyzy registru pacientd

s hemofilii a dalSimi poruchami krevniho srazeni” byla uzaviena a odeslana zavérecnd zprava.

Ovesna podékovala viem ¢lendm CNHP za spolupréci.

2.Na rok 2016 byla ziskdna nova dotace z programu Rozvojové projekty zdravotni péce (RPZP).

O

Nazev projektu: “ZajiSténi interoperability ceského hemofilického registru s
mezinarodni databazi WAPPS-Hemo v oblasti farmakokinetiky”.
Cil projektu: propoijit registr CNHP s mezindrodni databazi WAPPS-Hemo a umoznit
tak IékaFiim zapojenym do CNHP hodnoceni farmakokinetickych vy3etfeni pacient( s
hemofilii pomoci populaénich modelll a vysledky aplikovat do klinické praxe.
Resitel: IBA MU
Naplri:

» (prava struktury registru CNHP

* migrace registru CNHP na novou verzi EDC systému

= ndvrh a implementace datového a aplika¢niho rozhrani mezi CLADE-IS a

WAPPS-Hemo

= pfenos vystupl z databdze WAPPS-Hemo

=  promitnuti do klinické praxe
UZivatell registru se dotkne pouze prevod stavajiciho registru do nového systému
IBA pro sbér dat — Clade IS. Jde o novéjsi lépe fungujici systém, uzivatelsky
prijemnéjsi. Pfevedena budou i data, tzn. pro lékafe/datamanagery to nebude
zvysSena zatéz. Presto Ovesnd prosi o spolupraci a trpélivost pfi prevodu. Registr bude

na cca 2 tydny odstaven (jaro 2016, info mail plijde predem).

3. OPVK — Vzdélavaci sit hemofilickych center. K monitorovacim zpravam je tfeba dokladat

O
O
O

O

Prezencni listiny
Fotodokumentaci
Prezentace, postery, materidly, ...

Udrzitelnost jesté 2 roky

VSechny materidly ze seminara (internich, podporovanych z jinych zdrojd, atd.) posilejte

Ovesné, i béhem roku.

10. Razné a diskuze

- firma Bayer v souvislosti s pfipravou podkladd pro zajisténi Uhrady nové registrovaného LP

Kovaltry pozadala CNHP o poskytnuti sumarizovanych dat (nikoli dat jednotlivych pacientti),

ktera shrnou dosavadni zku$enosti s rFVIII - Kogenate v CR. IBA pfipravi hlasovani pro ¢leny KR,

zda souhlasi s poskytnutim dat. V pfipadé souhlasu IBA naceni poZadované vystupy a firma je

uhradi nad ramec standardniho p¥ispévku na CNHP.
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- Cepeldkova pozadala o piidani ,,checkboxu” do registru, zda ma pacient kombinovany deficit.
Zajisti IBA.

Zapsala P. Ovesna 10. 3. 2016
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