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16:00 Zahdjeni

« Uvod

«  Aktudlni prehled hospodareni registru CNHP v roce 2018 - Rekapitulace pFijm@ a vydajt
* Rozpocet na 2019

«  Casové vyhodnoceni projektu na IBA

«  Odmény za zadavani pacient(i s von Willebrandovou chorobou do CNHP

e CNHP - vztah k sekci CHS a k CSTH

e Zmény struktury databaze — shrnuti za rok 2018

* Podprojekt iniciovany spolecnosti ROCHE tykajici se detailniho zaznamu krvacivych episod
v registru CNHP (cileny dotaz na zavaznou U&ast center, rekapitulace dat nutnych pro
proveditelnost studie)

NarGst inhibitoru u PUPs v CR
* Spoluprace s WBDR a WAPPS

18:30 Zaver
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Celkové prijmy a vydaje na rok 2018
Prijmy na rok 2018 (dary a granty):
2.305 000,-K¢

Vydaje na rok 2018:
2 225 997,- K¢

Prebytek: 69.000,- K¢

Aktualni stav uctu po odectu vydaju za rok 2018 a zohlednéni pFijmu
spadajicich pro rok 2018:

(po ziskani 140.000K¢ od NovoNordisku bude zlstatek: 1.326.503,-K¢)
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Casova naro¢nost vedeni registru na IBA 2018

Udaje k 31.12.2018

Pocet budgetovanych
hodin (odhad prace v  Viceprace provedené Celkovy pocet

roce 2018) vroce 2018 odpracovanych hodin
Analyza dat 110 63 173
Helpdesk 30 0 32.8
Klinicky data
management 170 84 254.6
Projektovy management 152 0 151.8
IT - pausal za provoz dtb rocni pausal

Viceprace zahrnovaly poZadavky na analyzy nad ramec budgetovanych hodin a dpravy struktury databaze, které jsou
detailnéji shrnuty déle v prezentaci.
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Odmeény za zadavani pacientu s von Willebrandovou
chorobou do CNHP (odhad dle 2017)

Celkova ROCNI odména za VWD

Pocet vysetfenych X

S alidnich VWD 300 000 K¢

Brno: FN Brno - DN (Oddéleni détské hematolog 17 23 502 K¢
Brno: FN Brno - OKH 81 111 982 K¢
Ceské Budéjovice: Nemocnice - Détské oddéle 0 0 K¢
Ceské Budéjovice: Nemocnice - OKH 0 0 K¢
Hradec Kralové: FNHK - Détska klinika 0 0 K¢
Hradec Kralové: FNHK - IV. interni hematologic 0 0 K¢
Liberec: KN Liberec - OKH 19 26 267 K¢
Olomouc: FN Olomouc - Détska klinika 1 1382 K¢
Olomouc: FN Olomouc - Hemato-onkologicka klinika 5 6912 K¢
Ostrava: FN Ostrava - Klinika détského Iékars 13 17 972 K¢
Ostrava: FN Ostrava - Krevni centrum 30 41 475 K¢
Plzeri: FN Plzen - Détska klinika 19 26 267 K¢
Plzefi: FN Plzen - UKBH 4 5530 K¢&
Plzer: Méstska poliklinika - Hemacentrum 0 0 K¢
Praha: FN Motol - Klinika détské hematologie a 18 24 885 K¢
Usti n.L.: Masarykova nemocnice - Détska klin 7 9677 K¢
Usti n.L.: Masarykova nemocnice - OKH 3 4 147 K¢
Celkovy soucet 217 300 000 K¢
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Vztah k CHS a CSTH

CNHP neni odbornou spole¢nosti

CNHP je podporovano 3 odv spole¢nostmi
— CHS

— CSTH

— CPS

CNHP iniciuje akreditace center

Novy vybor CSTH

Sekce pro Hemostazu a trombézu CHS



/meny struktury databaze 2018 - shrnuti

1. Diagnodza Ziskana hemofilie

2. Deéetské rameno — dotazniky kvality Zivota

3. Noveé pridané pripravky: Idelvion, DDAVP i.v., i.n (v€etné digitalizace dat z
textovych poli), Nuwig, Kovaltry, Novoeight, Adynovi, Hemlibra s.c.

4. Vytvoreni anglické mutace registru (kromé ziskané hemofilie a Kvality Zivota)

5. Upravy osobni karty pacienta na zakladé nového IS dle GDPR

6. RozSireni evidence krvacivych epizod

7. Manualni queries

8. Dokonceni propojeni s WAPPS a zasilani vyvhodnoceni z WAPPS

9. Vykresleni farmakokineticka krivka

10. DalSi upravy databaze na podnéty datamanazeru z center vr. 2018
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Upravy databaze na podnét datamanazerti

SPOTREBA NA PROFYLAXI CELKEM — kontrolni poli¢ko
Hemofilie A, B, ostatni deficity: Za sekci “Profylaxe — davkovani” pridat

needitovatelné policko, kde bude spocitana celkova spotfeba ze vSech
repeated skupin davkovani profylaxe — absolutné v U, resp. mg, tzv.
Pouzita davka léciva tydné x PocCet tydnu na profylaxi celkem

PROFYLAXE - DAVKOVANI

1

* Datum od * Detum do Podet tydnd na profylaxi celkem @ * Podet splikaci tydne
02.09.2018 03.09.2018 1
* PouZita davka léciva tydneé Jednotky Pousita davka légiva tydné na kg hmotnosti [mgnebo 1U]
mg
* Datum od * Datum do Podet tydnd na profyl Lk o * Podet aplikaci tydnée
01.09.2018 10.09.2018 5
* Poutita davka léciva tydne Jednotky PouZita dévka léciva tyd kg hmotnost] [mg nebo 1U]
0 w

+ PRIDAT

Celkova davka na Profylaxi pfiblizné vychazi 20 1U + 5 mg.
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Upravy databaze na podnét datamanazerti

Hemofilie A, Hemofilie B: formuldr PribézZni ro¢ni hlaseni - za skupinu ,,Aktualni
|é¢ba krevnimi derivaty” — pridat novou skupinu: Pocet expozicnich dnu. Skupinu

nezobrazit, pokud Pacient vySetfen v daném roce = Ne a Pacientovi byly vdaném
roce podany krevni derivaty = Ne. Do skupiny pridat otazky viz vySe - nepovinné.
MUZu editovat, prendset z posledniho vyplnéného Rocéniho hlaseni (podobné jako
v skupiné Hepatitidy a HIV pres tlacitko).

POCET EXPOZICNICH DNU

PRENES DATA!

Lécba podavana vice nez 50 expozicnich dni Datum 50. expozicniho dne

-Vyberte - v £
Lécba podavana vice nez 100 expozicnich dna Datum 100. expozicniho dne

-Vyberte - v £
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Upravy osobni karty pacienta na zakladé nového
IS dle GDPR

N évrh . Datum informovaného souhlasu (do fijna 2018)

20.02.2017 s

RozSifit moznosti odpovédi Ano — Ne

* Informovany souhlas dle GDPR podepsan?

® Ano O Ne

* Datum informovaného souhlasu dle GDPR

==

ANO

NE - bude dodan pozdéji

NE - pacient zemrel

NE - pacient ztracen ze sledovani

V poloviné roku vypracujeme report na stav IS v projektu za
vSechna centra.
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Rozsireni evidence krvacivych epizod

RozsSireni databaze — navrh sledovanych parametru:

= Pocet léCenych krvaceni do kloubu za rok.

= Lécené krvaceni — typ (spontanni/traumatické a kloubni/mimokloubni)

» | éCené krvaceni - typ Iéku (nazev).

» | écCené krvaceni — délka lécby (dny)

= |LécCené krvaceni — pocCet podanych injekci

= | écené krvaceni - zpusob aplikace terapie —i.v./s.c.

= Lécené krvaceni - celkova kumulativni davka podana na IéCbu krvaceni v€
IU/kg

Lécené krvaceni — re-bleedini Ano/ne
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NARUST INHIBITORU U PUPS V CR




Inhibitors in patients with haemophilia

Haemophilia A

= Number of inhibitors m Newly developed Inhibitors were present in 31 PWHA and in 1 PWHB
between years 2011 and 2017
— 29in severe, 1 in moderate and 2 in mild

18 haemophilia

17 — — 21 high-titre (>5BU) and 10 low-titre (N/A in one
patient)

— 18 inhibitors historically developed in patients
treated with plasma-derived factors and 14
inhibitors developed in patients treated with
recombinant factors

20

15
13 13 13

o 2 Out of 31 PWHA, inhibitors newly developed

2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 in 19 of them during this time-period
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Inhibitors in PUPs with severe haemophilia A

Number of inhibitors developed in PUPs with * Inhibitors developed in 11 PUPs with severe haemophilia A
severe haemophilia A (PUP —up to 50 ED) between 2011 and 2017
— 8 high-titre (x5BU) and 3 low-titre
No of PUPs — 1inhibitor developed in patient treated with plasma-
derived factors and 10 inhibitors developed in patients
treated with recombinant factors
0.36%44 * The incidence rate of inhibitors in PUPs with severe
0O 22% _21%1i haemophilia A was 0.169 (11 new inhibitors per 65 patient-
0 14941 | years), i.e. 16.9 new inhibitors per 100 patient-years
9 e ] D 8% d to incidence rate 5.6 new inhibitors per 100
O0%° 'To% compared toinc p
7 7 patient-years between years 2003-2013*.
4 * The absolute incidence of inhibitors in PUPs with severe
haemophilia A was 33% (11 new inhibitors in 33 PUPs),
T > H compared to 26% between years 2003-2013*.
Z] a !

2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 * Blatny J et at. Blood Coagul Fibrinolysis. 2015;26(6):673-8.
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Type of treatment in PUPs with severe
haemophilia A (only treated patients)

Children New inhibitors in PUPs with severe Haemophilia A
mrec mpd m Number of treated PUPs in given year (recFVIIl)
120% m New inhibitors on recFVIll
16 m Number of treated PUPs in given year (pdFVIII)
100%  100%  100%  100% N
100% 1 m New inhibitors on pdFVIII 14 .
g 78% 12 11
E_ 80% 75% 1%
5 10
2 60%
o 8 7 7
0\3 40% 6 5
29%
25% 122 43
20% 2 2 4
I ' B BalN
0% 0% 0% 0% 0 0 0 0
0% 0 il ““ “ “
2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017
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Children: ABR change in time

According to the severity of haemophilia
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Adults: ABR change in time

According to the severity of haemophilia
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Importance of inhibitors and ITT
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Spoluprace s WBDR a WAPPS

* Pilotni projekt pfedavani dat z narodnich registrd do WBDR (WFH)
* Poster na kongresu WFH
* Projekt probiha

 WAPPS interface je funkéni

* Je tfeba rozhodnout, zda:
* Stav ponechame tak
* Aktualizujeme interface (Kanadsky model)
* Jednotliva centra se stanou partner/centry WAPPS samostatné

https://stage.wapps-hemo.org
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https://stage.wapps-hemo.org/

DISKUZE

Dopis pro skoly a Skolky




DEKUJEME VAM ZA POZORNOST ©




