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Zapis z jednani Koordinaéni a Vykonné rady CNHP
Konopisté, 20. 10. 2016

Pritomni:
Blatny J., Blazek B., Cepeldkova V., Cermakova Z., Hajsmanova Z., Hak J., Hrdli¢kova R., Karlova J.,
Ovesna P., Pavlickovd B., Pospisilova D., Prochazkova D., Ptoszkova H., Slechtova J., Smejkal P.,

Vaskova A., Walterova L.

Omluveni:
Dolej§ V., Duli¢ek P., Cerna Z., Hlusi A., Kessler P., Komrska V., Martinkova I., Penka M., Timr P.,
Ullrychova J., Vonke I.

1. Uvod (Blatny, Cermakova)

Koordinatofi pfivitali pfitomné a byl odsouhlasen program jednani.

2. Stav aktualizace obecnych doporuceni pro lécbu se zvlastnim prihlédnutim k terciarni

profylaxi (Smejkal, Blatny)

Dr. Petr Smejkal
- plan publikovat doporuceni v ¢asopise, v pfipadé souhlasu pozadat $éfredaktora o publikaci
mimo recenzni Fizeni v sekci Doporuéeni (proslo jiz oponenturou), vyhledové do Cervené knihy

ve zkracené verzi

Diskutované Upravy:

- pocty hemofilikli jsou z hlaseni pro hemofilickou federaci

-z dodatecnych pfipominek prof. Batorové do hlaseni nedoporuceno uvadét ,doba krvaceni”

- nové doplnény kapitoly o genetice (moZnost izolace DNA plodu aj.) — zminéno jako moZnost,
ne doporuceni

- do casti diagndza doplnéno: vicefazové metody, ,vystaveni prikazky”

- vakcinace proti hepatitidé A, B — zavér uvést ,, doporucit”

- do casti dispenzarizace doplnény: stav kloub(, projevy krvdaceni, ucinnost, bolest-analgetika

- znavrienych pfipominek ,metabolismus Zeleza” — navrZeno nedat, odsouhlaseno

- bude doplnéno méreni tlaku krve

- noveé uvedeny EHL pfipravky — zatim nejsou, vyhledové k dosazeni vyssiho trough level (nad 3
%) nebo k prodlouzeni ddvkovaciho intervalu — nyni v doporuéeni obecné; koncentraty

s prodlouzenym biologickym polo¢asem — bude uvedeno dle britského doporuceni (koho lécit,
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potieba farmakokinetického vysSetfeni), u monitorace — zavér uvést ,,dle doporuceni vyrobce”,
pak dle aktualniho vyvoje

bude doplnén nové dostupny DDAVP v ramci specifického Iécebného programu

bude vypus$téna ¢ast doporuceni Ceské pediatrické spole¢nosti tykajici se plazmatickych
derivatli, bude doplnéno ,doporucované zdanych dlvodd, vcéetné maximalni virové
bezpecénosti“

s ohledem na studii SIPPET bude uvedeno, Ze ,neni prokazano, ze rekombinantni pfipravky
zvysuji riziko vzniku inhibitoru” — prim. Blatny rozesle prezentaci na toto téma

na zakladé studie SIPPET jediné bude zakomponovano ,rizikové pacienty IéCit plazmatickym
derivatem” (doporuceni pacientské organizace)

stfidani koncentratl - doporuceno ,jen pokud nezbytné nutné a pro pacienta vyhodné”
kontinualni infuze — bude doplnéno, Ze , obava z vyssiho vyskytu inhibitoru u jiné nez tézké
formy hemofilie nebyla potvrzena“

bude doplnéno, Ze u kazidého hemofilika vhodné provést vysSetfeni farmakokinetiky
(minimalné trough level, recovery)

bude vypusténa moznost chemické synoviortézy

profylaxe u dospélych — bude doplnéno, vyhledové v piipadé domluvy s UHKT odkaz na
samostatné doporuceni pro profylaxi u dospélych

genova terapie bude pouze zminéna

se starnutim hemofilické populace diskutovany zmény doporuceni pro antitrombotickou Ié¢bu
— odsouhlaseno uvést: ASA nad 1% individudlné zvazovat, warfarin nad 25 %, dudlni
antiagregace minimalné 15 %

souhrn doporuceni pro PUPs — neni dlvod upfednostiiovat plazmatické derivaty z divodu
vzniku inhibitoru, zvaZzovat béhem prvnich 50 ED u tézké hemofilie A a zvySeném riziku vzniku

inhibitoru

V zavislosti na aktivitdich UHKT v této oblasti existuje moznost celonarodnich guidelines. K publikaci

bude odeslano do konce roku.

3. Stav doporuéeni pro ziskanou hemofilii (Cermakova)

Doporuceni diskutovana jiz pfi prezentaci v pribéhu odborného programu kongresu, nyni diskuse

k FesSeni pfipominek k textu

uvedeno nepodkrocitelné minimum diagnostickych postupl — uvedena dal$i mozna vysetieni
v ramci diferencialné diagnostiky (tbl 1), dr. Petr Smejkal s kolegy dale zhodnoti relevantnost
neuddvat casové udaje - u NovoSeven (jednotné s pripravkem Feiba), dokdy musi dojit
k odpovédi — uvést ,,hemostaticky efekt 1écby jednotlivymi bypassovymi pfipravky nejdéle do
72 hodin“

riziko trombotickych komplikaci — zavér uvést ,procento vyskytu téchto komplikaci se
pohybuje od 2,6 do 4,8 %“, dale text bez hodnot

druha linie lécby - dr. Smejkal projde (cyklosporin, rituximab — doplnéni)
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- cyklofosfamid — doplnit ,v gravidité a Sestinedéli“, v SPC dohledat podani cyklofosfamidu
v dobé kojeni

Cilem je publikovat doporuceni pro ziskanou hemofilii v ceském periodiku.
4. Monitorace dat CNHP (Ovesna)

Motivaci k monitoringu je zvyseni diivéryhodnosti dat CNHP vi¢i externim subjekt(im, ale také zpétna
vazba. V planu je kontrola nékolika pacientl v kazdém centru. Monitoring nemUzZe zajistit externi
spole¢nost, jelikoz pacienti vinformovaném souhlasu nepodepsali souhlas s nahlizenim do
zdravotnické dokumentace tfeti osobou. Jako reSenim se nasla vzajemnd kontrola, kterad probéhne tak,
Ze budou vybrani dva ,monitofi“ z détskych center a dva ,monitofi“ z dospélych center a ti zkontroluji
data v ostatnich centrech.

Monitorace probéhne na jafe po zadani dat za rok 2016, kontrolovdny budou povinné polozky
v registru. Tato aktivita bude zaplacena nad ramec standardni prdce na registru ve formé Smlouvy o
dilo. Monitoring se bude opakovat kazdé 2 roky.

5. Prezentace dat CNHP (Blatny)

Blatny predstavil vystupy z registru za rok 2015 se zamérenim na pfinos profylaxe (primarni i terciarni).
Vzhledem k velkému ohlasu byl zdjem o usporadani samostatného jednani, kde by byly vysledky

diskutovany detailnéji, viz. bod 9.
6. Zavedeni MRI skore a dalsi ipravy registru CNHP (Ovesna, Pavlickova)
V registru byly realizovany jiz dfive dohodnuté zmény, které vyplynuly z pouzivani databaze:

(i) Diagnodza jako osobni tdaj

e Pacienti budou rozfazeni do ramen dle diagndzy, kaidd diagnéza bude mit vlastni

vstupni (registracni) formular.

e Diagndza se bude zadavat v osobnich udajich a nepljde ménit dodatecné. Situace, kdy
dojde ke zméné diagndzy (nejcastéji z hemofilie A na VWD), se vyresi ukoncenim
pacienta s divodem ,,zména diagndzy“ a zaloZeni nového pacienta s novou diagndzou.

e Do budoucna je pocitano s diagndzou ,,Ziskana hemofilie”

(ii) Vstup (registracni zaznam):

e Nynéjsi formular ,Registracni zaznam” bude prejmenovan na ,Vstup®, jsou v ném
zaznamenany Udaje v dobé vstupu do registru, je uzplisoben diagndze.

e Tize hemofilie — zruSena moznost ,Neznamo“; prenasecky se zarazuji pod lehkou
hemofilii; nelze ménit v hlaseni (je stanoveno pfi vstupu)

e Nové Ize zvolit moZnost , kombinovany deficit” v pfipadech, kdy ma pacient deficit ve

vice koagulacnich faktorech (normaini hladiny faktord se do registru nezadavaji)

e Lécba hemofilie a inhibitor pred vstupem do registru: Nové je v registru otazka, zda byla

zahajena lécba pred vstupem do registru, pokud ano, pak kdy (pfesné datum nebo rok,
ve vyjimecnych pfipadech neznamo). Béhem dalSiho sledovani jiz neni tato otazka

aktualizovana (zahdjeni [écby vyplyva z rocnich hlaseni).
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(iii) Ro€ni hlaseni
e Pfi zaloZeni ro¢niho hlaseni se automaticky otevie formular ptislusny dané diagnéze
(rameni)
e Jind medikace: Antifibrinolytika rozsifena na hemostyptickou lécbu s vybérem Exacyl,
Pamba, Dicynone, Jind
o Lécba derivaty: Pfidany rekombinantni derivaty s prodlouzenym ucinkem (EHL)

e Lokalizace krvdceni: pridany ,Epistaxe” a ,,Dutina Ustni“

e Terapie krvaceni: v ptipadech, kdy pacient krvaci ¢asto bez nutnosti podani koncentratd

faktoru, pak tato krvaceni budou zaddvana do registru jako BEZ terapie, aby v analyzach
nedochazelo k umélému navySovani poctu krvaceni; u vétsiny krvaceni bude vyplnéna
moznost ,Ano“
o  MRI skdre: Moznost doplnit skére z vySetreni cilovych kloub( radiologem; relevantni
¢lanek bude odeslan pres helpdesk
(iv) Zrusené formulare

e NeZadouci ptihody: Neni cilem sledovani; mlze vyplriovat pacient sdm; za celou historii

HemISu a CNHP zaznamendn jeden NU. Standardné jsou NU hlageny na SUKL.

e Sumarizace za centrum: Pti aktudlnim systému zaddvani neni relevantni

e Prevedeni/sdileni: Sdileni — zadavaji sami |ékafi; Pfevody — poZadavek (do jakého centra

a jméno lékare) odeslat na helpdesk@iba.muni.cz, ktery prevod zajisti

(v) Informované souhlasy
e Dle nové evropské legislativy nelze sbirat osobni Udaje (oSetfit Ize IS, tak je tomu v
CNHP)
e Pacienti podepisuji souhlas s poskytnutim osobnich Gdajd (jméno, pfijmeni, datum
narozeni); datum podepsani IS se zadava do osobnich Udajl
e Vsichni pacienti zafazeni v registru CNHP MUSI mit podepsany IS, proto dojde k revizi
IS. Na centra bude rozeslan seznam pacientl bez IS a ten musi byt doplnén pfi nejblizsi

navstévé pacienta

7. Prevedeni registru CNHP do nového systému (Pavlickova, Ovesna)

Datamanazerka z IBA (Pavlitkovd), kterd dlouhodobé registr CNHP Fesi z pohledu nastavovéni
databaze, predstavila novy systém pro sbér a spravu dat v projektech klinického vyzkumu CLADE-IS, do
kterého probiha prevod struktury registru a dat v ném. Vice viz

http://www.biostatistika.cz/res/file/clade-is/20160303-clade-is-overview.pdf

e prevedena budou data bez nutnosti cokoli doplfiovat zpétné
e vstupni stranka do registru bude jina

e opravnéni uzivatell budou totoznd jako ve stavajicim systému, tj. pfistupy pro

investigatora, rehabilitacni sestry, pacienty, pouze nahled nad daty svého centra.

Systém CLADE-IS umoziuje zfizeni novych ptistupld na miru
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hlavni stranka registru i formulare budou podobné jako ve stavajicim systému

CLADE-IS umoziiuje pokrocilé vyhleddvani, kdy Ize zadat soucasné nékolik omezujicich

podminek zrlznych formulafd a vyfiltrovat si tak specifickou skupinu
pacientl/formulard; vysledky vyhledavani Ize exportovat do xls

stavy formuldrd: v CLADE-IS budou existovat 3 stavy formulaf( (rozpracovany /
kompletni / validni); Po Uplném vyplnéni formulare uZivatel pfepne formular do stavu
Kompletni, systém ihned (nikoli v noci jako vsoucasném systému) zkontroluje
formular a pokud je v poradku, pfepne ho do stavu ,Validni“, pokud neni v poradku,
prepne ho zpét do stavu Rozpracovany a uZivateli se ¢ervené zobrazi otdzky, kde je

néjaky konflikt.

Vzhledem k narocnosti bylo dohodnuto usporadat setkani, kde bychom se novému registru a

vyplnovani vénovali vice, viz bod 9.

8. Rozpocet na rok 2016 a plan na 2017 (Ovesna)

Ovesna prednesla rozpocet na rok 2016 a vyhled na 2017.

9. Ruzné a diskuze

- Blatny navrhl do vstupniho formulare v registru pridat otazku na zjiSténou mutaci, provede IBA

- na zadost UHKT konkrétni mutaci poskytne (alespori tak to funguje ve FN Brno DN)

- vzhledem kvelké atraktivité probiranych témat bylo dohodnuto usporadat dalsi setkani

v dfivéjsim terminu, kde bychom se vénovali vystuplm z registru, napadim na nové analyzy a
vyplriovani dat v novém registru; predbézny termin je konec ledna / zacatek Unora, aby byl

dostatek ¢asu pro zadani dat za rok 2016

Zapsala P. Ovesna 31.10. 2016
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