Zapis ze zasedani Koordinacni rady

Cesky narodni hemofilicky program, z.s. (CNHP)
Ostrava, XXV. Parizkovy dny, 6.3.2019

PFitomni (bez titulii, v abecednim poradi):

Blatny J., Cepeldkova V., Cermakova Z., Duli¢ek P., Drbohlavova E., Fiedlerova Z., Hak J., HIusi A., Hrdli¢kova R.,

Karlova J., Komrska V., Kuhn T., PospiSilova D., Ptoszkova H., Smejkal P., Ullrychova J., VokSayova K.

CSH: Bohdin M.

Omluveni: Timr P., Hajémanova, Z., Cerna Z., Martinkovsa, 1.

IBA spinoff MU: KFistkova, Z., Ovesna P.

Na programu schiize Koordinacni rady byly tyto body:

16:00 Zahdjeni

1)
2)
3)
4)
5)
6)
7)
8)

9)

Uvod

Aktudlni pfehled hospodareni registru CNHP v roce 2018- Rekapitulace pfijmi a vydaji.
Rozpocet na rok 20189.

Casové vyhodnoceni projektu na IBA

Odmeény za zaddvdni pacientii s von Willebrandovou chorobou do CNHP

CNHP — vztah k sekci CHS a k CSTH

Zmeény struktury databdze — shrnuti za rok 2018

Podprojekt tykajici se detailniho zdznamu krvdcivych episod v registru CNHP (cileny dotaz na zdvaznou
ucast center, rekapitulace dat nutnych pro proveditelnost studie)

Ndrdst inhibitoru u PUPs v CR

10) Spoluprdace s WBDR a WAPPS
18:30 Zavér

Ad 2) Byl podan prehled tykajici se hospodareni spolku za rok 2018, a to jak pfijmd za rok 2018, tak i vydajl
k 31.12.2018. Prijmy i vydaje byly detailné rozklicovany. Bylo zhodnoceno, Ze hospodareni spolku bylo vedeno
hospodarné a usporné a v dasledku toho vznikl prebytek, ktery bude preveden do roku 2019. Koordinacni rada
byla informovana o zlstatku na uctu k 31.12.2018 po odecteni vSech naklad( spadajicich do roku 2018 a po
pricteni pfijma. Odsouhlaseno bez namitek.

Ad 3) Koordinacni rada byla seznamena s vysi dar(i/grantd, o které se bude zadat pro rok 2019. Odsouhlaseno.

Ad 4) IBA referovala o po¢tu odpracovanych hodin na registru za rok 2018. Bez namitek.
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Ad 5) V navaznosti na dohodu z pfedchoziho setkani KR v Praze v ramci sjezdu CHS byl pfedstaven navrh na
vyplaceni odmén za vysetfené a validné zadané pacienty s von Willebrandovou chorobou do registru CNHP.
Navrhovana celkova castka byla odsouhlasena. Tato ¢dstka bude vidy vydélena celkovym poctem vysetfenych,
validnich pacientll s VW zadanych za predchazejici rok do registru a kazdé centrum obdrzi odménu odpovidajici
poctu jim zadanych vySettenych a validnich pacientl. Odsouhlaseno.

Ad 6) CNHP nemd ambice stit se odbornou spole¢nosti, je mezioborovou odbornou platformou, ktera
spolupracuje s CHS, CSTH a CPS a fidi se Deklaraci CNHP, kterd je zvefejnéna na webovych strankach spolku, kde
jsou dostupné veskeré relevantni a kompletni informace o CNHP. Nicméné, CNHP v souvislosti se svou ¢innosti
pozitivné ovliviiuje udrzeni kvality péée o pacienty s hemofilii a dalSimi vrozenymi vadami krevniho srazeni, napft.
se podili na akreditaci center, pfipravuje doporuceni a guidelines, pordda edukacni akce pro odbornou a
pacientskou vefejnost apod... Mimo jiné jako ocenéni prace CNHP Ize chépat to, Ze jeden z koordinatord CNHP,
Doc Blatny, byl pozadan vyborem CHS o zaloZeni odborné sekce Ceské hematologické spole¢nosti, konkrétné
Sekce pro hemostazu a trombdzu. Prace sekce se bude v mnohém prekryvat s aktivitami CNHP a to i stran téch,
ktefi budou v dané sekci ¢leny. Obdobnym mechanismem pracuje napf. lymfomova skupina, myelomova skupina
a dalsi. ENHP viak nadale z(istava samostatnou entitou realné i pravné. CNHP bude spolupracovat nadale i s CSTH
(byl zvolen jeji novy vybor) a CPS, viz deklarace.

Ad 7) IBA predstavila zmény ve strukture databaze v roce 2018:

e Nové diagndza Ziskana hemofilie

e Détské rameno — doplnéni o dotazniky kvality Zivota pro déti a mladistvé

e Nové pridané pripravky: Idelvion, DDAVP i.v., i.n (véetné digitalizace dat z textovych poli), Nuwiq, Kovaltry,
Novoeight, Adynovi, Hemlibra s.c.

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

e Upravy osobni karty pacienta na zakladé nového IS dle GDPR

e Rozsiteni evidence krvécivych epizod

e Manualni queries

e Dokonceni propojeni s WAPPS a zasilani vyhodnoceni z WAPPS

e Funkcnost generovani farmakokinetické kiivky

e Dalsi Upravy databdaze na podnéty datamanazer( z center v r. 2018 (viz prezentace)

IBA navrhla rozsifeni ¢iselniku k odpovédi na informovany souhlas ze stavajici odpovédi Ano/Ne, kdy NE bylo
zavadéjici na ndsledujici mozZnosti:
- ANO
- NE - bude dodan pozdéji
- NE - pacient zemfel
- NE - pacient ztracen ze sledovani

Odpovéd ,Ne“ bude tak zménéna na ,NE, bude dodan pozdéji“ a tito pacienti budou pravidelné
monitorovani, zda jiZ maji podepsany novy IS dle GDPR. Obé posledni odpovédi budou v pfipadé, Ze pacient
zemrel nebo se ztratil ze sledovani, doplnény databazové. Odsouhlaseno.

Ad 8) J.Blatny opétovné informoval o potiebé sledovat detailnéji jednotlivé krvacivé epizody u pacient(
s hemofilii s inhibitorem i bez inhibitoru. Pfitomni byli ujiSténi, Ze pro analytické zhodnoceni roku 2018 se nebude
zatim brat zfetel na vyplnénost krvacivych epizod pro vyhodnoceni validity pacienta. Nicméné, zaznéla jasnd vyzva
zastupcum jednotlivych center, aby se vyjadfili v tom smyslu, zda jsou schopni u vétsiny pacientl zaznamenavat
krvacivé epizody nebo ne. Na tento fakt jsou navazany i podminky poskytnuti podpory na sbér uvedenych dat ze
strany pldnovaného grantu, ktery byl rdmcové odsouhlasen na minulém jednani CNHP. Pfed podanim grantu
budou centra v pfipadé zajmu o Uéast v projektu zasmluvnéna smlouvou s CNHP, z.s. tak, aby byly zajistény
podminky pro uUspésné splnéni grantového cile. Smlouvu bude podepisovat vedouci centra, nikoli jen
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datamanazer. Je rovnéZ zadouci instruovat spadové nemocnice spolupracujicic s hemofilickymi centry na vydavani
lékll o potrfebé dodavat vypisy/kopie z pacientskych denick(l a apelovat i na samotné pacienty. Déle byl
zdUraznéna i nutnost Zadat pacienty o vyplnéni dotaznik(l kvality Zivota (QolL). VSeobecné se usneslo, Ze
nejjednodussi cestou je vyplnéni papirového dotazniku pacientem a jeho pfepsani do databaze datamanazerem
v centru. Sbér vSech vySe uvedenych dodatecnych informaci bude financné zohlednén prévé v rdmci uvedeného
grantu. S navrhem byli pfitomni sezndmeni a nebyly ndmitky. Centra, ktera se smluvné zavazi k poskytovani téchto
informaci budou moci nasledné participovat na grantu. Ten je planovan na 3 roky s poc¢atkem od roku pfistiho.

Ad 9) NarUst inhibitord u PUPS v CR

] Blatny prezentoval ¢ast sdéleni predneseného na kongresu EAHAD, z néhoz plyne narlst poctu inhibitor( u PUPs
(narust relativni incidence je témér trojnasobny, absolutni incidence se zvysila z 26% na 33% vyskytu inhibitor( u
PUPs stézkou hemofilii A. Zdat, kterd jsou kdispozici vregistru, nelze prokdzat, ani vyloucit souvislost
s pouzivanim rFVIII (od r 2014 jsou vSechny PUPs IéCeny jen rFVIII). Zda se, Ze diky intensivni primarni profylaxi se
CR dostala na Evropskou Uroven sran poctu krvaceni (ABR median 2), ale i na Evropskou uroven incidence
inhibitor(. Tato informace bude s pomoci registru dale sledovéna a bude ji vénovéana zvySend pozornost i stran
vyzkumnych projektl a publikaci. Jistou odpovéd na pripadnou roli rFVIII by mohla dat i icast ceskych center na
studii SIPPET2.

J Blatny rovnéz prezentoval vyznamné snizeni poctl krvaceni u dospélych pacientli s hemofilii tézkého stupné
v poslednich letech, coZ je dano nartstem procenta osob na trvalé profylaxi Tento trend je tfeba udrzet. Pfinosem
mohou byt i nové léky s prodlouzenym polocasem.

Ad 10) PFitomni byli informovani o situaci v predavani dat z CNHP do WBDR (WFH), co? je pilotni projekt, ktery
by mél spojit RWE data tykajici se hemofilie a dalSich krvacivych stavd z narodnich registrd do svétové databaze.
Projekt byl prezentovan prostfednictvim IBA na konferenci World Federation of Haemophilia (kvéten 2018,
Glasgow).

Dale byly centra upozornéna na funkcénost interface WAPPS a v ptipadé zajmu o zaslani pozadavku o pfistupové
heslo na helpdesk IBA. Prozatim funguje CNHP ve WAPPS jako jedno centrum. IBA provéfi moznost odeslani
notifikace na mail Iékare po vyhodnoceni daného pacienta ve WAPPS. V kaZzdém pfipadé, pti poufZiti prihlaSovacich
Udajd zaslanych Heldeskem je moZno vstoupit do virtudlniho centra WAPPS ,,Ceskd republika®, kde si muze kazdy
|ékar najit svého pacienta a vyuzit vSech funkcionalit, které WAPPS poskytuje, véetné iniciace mobilni aplikace a
odeslani dat do mobilniho zatizeni pacienta. V pfipadé potreby je mozno se obracet na Helpdesk ¢i na J Blatného.
Znalost farmakokinetiky a jeji pouziti pro pacienta (WAPPS, pfipadné myPKFit) umoZiuje optimalizaci |écby a
mUZe zlepsit spolupraci pacienta a jeho rodiny.

Ad Ostatni) CNHP pfipravi jednotny format textu informaéniho dopisu o hemofilii pro Mate¥ské $koly a Zakladni
gkoly. Po jeho schvéleni KR CNHP bude k dispozici na webu CNHP pro pt¥ipady, kdy bude tieba vydat pro tato
zafizeni informaci o nemoci Zaka.

Pacientskd organizace: Cesky svaz hemofilikt

Pan Martin Boh(in za Cesky svaz hemofilik{:
e Informoval IBA, Ze je potieba do 30.4.2019 odeslat dotaznik s daty z CNHP do WFH, dotaznik
zaSle na IBA.
e PoZadal pfitomné |ékare a sestry z center o distribuci letackl a informacnich materiald, které jsou
uréeny pro pacienty s hemofilii a na jejichz vzniku se podilela pacientska organizace. Cilem je
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rovnéz informovat pacienty — ne¢leny CSH o fungovani pacientské organizace a jejich aktivitach
vV pomoci nemocnym.
V plénu padl i ndvrh na vytvoreni televizniho reklamniho spotu o &innosti CSH i Hemojunioru
odvysilaného v hlavnim vysilacim case, ktery by mohl mit na dosud nepodchycené pacienty
mnohem vétsi motivacni a informacni dopad. Obé pacientské organizace jiz oslovili agenturu,
kterd zpracovava navrh kratkého spotu o hemofilii a ¢innosti obou spolkd.

e Informoval o terminech akci:
Letni_hemofilicky tdbor probé&hne v RS Safrankilv Mlyn na Vyso¢iné (28.7.—8.8.2019) namisto
plvodné planovaného RS Zubfi, které bylo z technickych dlvodl postaveno mimo provoz.
Oslavy Svétového dne hemofilie v Landek parku v Ostravé (27.4.2019) — srde¢né zveme vSechny
hemofiliky i osoby s vWch, lékafe i vSechny, ktefi se o nds staraji a vSemozné ndm pomdhaji.
Mezigeneracni setkani ,Spolecné o hemofilii” v EA Business hotel Jihlava (15. - 17. 11. 2019).
Jedna se o celorepublikové setkani pacientd vSech vékovych kategorii spole¢né s lékafi a
odborniky zabyvajici se 1éébou hemofilie.

e Pfitomni byli sezndmeni s novou publikaci CSH, ktera vznikla ve spolupraci svazu a dr. Hrdli¢ckové
z FN Ostrava:

PRIRUCKA
_sejen pro dospélé
. S HEMOFILII

P¥rucku je moiné si objednat na strdnkach CSH nebo poZadat o distribuci na centra. Vice zde:
http://www.hemofilici.cz/index.php/cs/dokumenty/category/23-prirucka-nejen-pro-dospele-hemofiliky.

V minulosti vznikla i podobna publikace pro déti a mladistvé. Ta jiz distribuovdna na détska centra byla.

e PO prosi centra o distribuci letakd tykajici se identifikator( v souvislosti s projektem urgentni
mediciny. Letaky byly jiz v pfedeslych mésicich rozeslany svazem na vsechny centra. Do dnesniho
dne bylo vydano cca 150 identifikatord. Cilem je dostat do podvédomi co nejvice hemofilik(im.
V pfipadé nedostatku je mozné letdky dotisknout a na centra zaslat. Kontaktujte pfipadné M.
Boh(ina (tel. 723 487 239)

e Informoval o fijnovém jednani se Spole¢nosti urgentni mediciny MUDr. Seblovou a CSH ohledné
doporuceni, které vypracoval CSH spolu s CNHP, a které chce Spole¢nost promitnout do svych
doporucenych postupt pro zachranare. Pfi jednani se narazilo na problém jak postupovat u hemofilika pfi
podezieni na infarkt. Jednomyslné stanovisko pfitomnych na schdzi CNHP znélo: nasadit standartni
antiagregancia a okamzity odvoz do centra. Doporuceni bude v tomto smyslu upraveno, pfedneseno
obé&ma spole¢nostem a nabidnuto i CSTH.

Zapsala: Zlata Kristkovd, dne 12.3.2019

Revize zapisu: Jan Blatny, Martin Bohln

4 (celkem 4)
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