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Stav péce o nemocné s
Neuromuskularnimi chorobami v CR

Stanislav Voharnka
Predseda NM sekce CNS

Vychodiska

Nervosvalové choroby patfi v prevdziné vétsing pripadd mezi tzv.
vzdcné choroby ("orphan,,)

Patfi sem vSechny autoimunitni nervosvalové choroby a vSechny dédiéné nervosvalové choroby

“ < 1/2000 obyvatel

) <1/2500 obyvatel

E Postihuje méné nez 200 tis. obyvatel

Ridky vyskyt t&chto chorob klade velké naroky na vzdélani Iékafd, &ini ziskavani relevantnich informaci o t&chto

chorobach krajné obtiznym a vede k zanedbavani péce o tyto nemocné
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Vrozend nervosvalovd onemocnéni

= Poruchy motoneuront
®» SMA, ALS/MND
® Primarni svalova postizeni
® DMD/BMD a dalsi progresivni svalové dystrofie

® Kongenitalni myopatie a kongenitalni svalové
dystrofie

® Hereditarni neuropatie
®» CMT/HSMN
® Hereditarni poruchy NS prfenosu

= Centralizace + Multioborova spoluprace

Vzacnd auvtoimunitni onemocnéni

® Poruchy NS prenosu

= Myastenie, LEMS, neuromyotonie
® Autoimunitni neuropatie

= CIDP, AIDP, MMN
= Autoimunitni myopatie

=»pPM, DM, IBM

= Centralizace + Multioborova spoluprace
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Ostatni NMO

® Diabeticka neuropatie

= Kompresni neuropatie a dalsi Uzinové syndromy
® Toxické polyneuropatie a myopatie
-llll

= [Vletodické vedeni, diferencialni diagnostika, specifické programy

Neuromuskuldrni sekce CNS

Eeska neurologické Kontakty

SOaletne e T telefon: + 420 284 001 444
sekretariat@czech-neuro._cz
predseda@czech-neuro.cz

=2

o . = —
Ceska =

neurologicka
spolecnost

Spole€nost | Sekce spoleénosti | Odbomé akce | Doporufené postupy a registry | Vzdélavani | Odkazy | Fotogalerie

Sekce extrapyramidovych Neuromuskularni sekce CNS CLS JEP
onemocné&ni
Predseda sekee:
Sekee kognitivni neurslogie MUDr. Stanislav Vohaiika, CSc.

N Neurologicks Idinika FN Brao, Jihlavskd 20, 639 00 Bmo.
Sekce klinické Email: svohanka@fnbrno.cz
neurcimunologic a
likverclogie webové stranky sekce:www.neuromuskularni-sekce.cz
Sekce neurcintenzivisticka e laTh e
HEME ETRERARE U R « FN Motol, Praha (NK a KDN) Neuromuskularni poradna NK

e = NK VFN Praha Centrum pre nervosvalova onemocnéni (NS centrum)

gnostiku a IEcbu * NK TN Praha
® NK FN Plzen
Sekce primyslové neurologic * MK Krajskd nemocnice Pardubice
Sekce neurofarmakologicka + NKFN Ostrava

* FN Brno (NK a KDN)
= NK FN Olomouc
= NK FN Hradec Krilové

Komise pro neurosenologi

Centra

Aktudlni informace na webové strince Neuromuskuldmi sekce €NS ELs
JEF http:/ / ni-sekce.cz/ind hp? ni-centra
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Neuromuskuldrni sekce CNS

= Centra

= Registry

= Doporucené postupy
»Odborna setkani
»Webové stranky

Pocet center

5 » Spolkovd republika Némecko
= 82 mil. obyvatel
» 26 center
» Svobodny stat Bavorsko
» 12.5 mil. obyvatel
®» 3 centra

%

Tedy priblizné 2- 3 hlavni centra na CR (v sou¢asnosti 9 center)
Odborné zabezpeceni
Teritorialni dostupnost
Centra by neméla vykonavat pouze expertni diagnostiku, ale i
komplexni péci

I

Zdroj: Arpad von Moers: Neuromuscular centers in Germany, EAMDA Praha, 9.9.2011
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Co je potreba udélat...

= Stanovit skupiny vzacnych chorob, které sdileji podobny
charakter

= Diagnostiky, zdravotni péce, socidlnich dusledki
» Stanovit sif

» PocCet center

» Vertikalni ¢lenéni
» Kritéria

= Odborna

= Teritorialni

Nékterd kritéria excelence

= Vysokd Uroven odbornosti a zkusenosti dokumentovand

= Poctem nemocnych EUCERD Recommendations
Quality Criteria for Centres of Expertise for

= Poctem publikaci Rare Diseases in Member States

» Granty
= Uzndnim odborné komunity

= Vzdéldvacimi a fréninkovymi aktivitami

= |mplementace standardi

=  Méfeni kvality e
» Evaluace pacienty a jejich organizacemi

= Ffc.. EUCERD RECOMMENDATIONS

=» (éast na sbéru dat 3
= Pro védecké UcCely a E

= Pro potieby pldnovani zdravotnictvi

= Sledovdni doby do stanoveni diagndzy

» Kapacita pro
= Koncentraci péce
= (&ast na klinickych studiich

=  Multidisciplinarni pfistup a zapojeni do siti ndrodnich i evropskych

=  Kontinuita péée

-» Vi &
Podle véku Directive (EC 2011/24/EU) of the European Parliament and of the Council on the

= Podle stddia choroby application of patients' rights in cross-border health care
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Registry

=»Panuje shoda, Ze jednim z kli€¢ovych faktory v rozvoiji
péce, vyzkumu a klinickych studiich hraiji registry

= Globalni, evropské, ndrodni (8)

JiZ vice nez 1300 pacienty... Financovani ???

Kde jsou dalsi pacienti s MD

» Telefonicky pruzkum 2012

» Celkem 682 respondenty
» 62% (425) nemd v péci zaddného pacienta s
MD
w» 34% (235) mda v péci 1- 5 nemocnych (medidn
2)
» 24 7 nich uvedlo, ze provadi vie ve viastni
rezii a nikam nemocné neposild

= Je témto pacientim poskytovdna spravna
pece?
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Doporucené postupy

OCNENTME INTRAVENOZNEM

LIDSKYM IMUNOGLOBULINEM
A PLAZMAFEREZOU

Odborna setkani

»Neuromuskularni kongresy

®»\/yrocni zaseddni kurdtord NM registrd
»Topické workshopy

» V|astni program na ndrodnich kongresech
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CESKE NEUROLOGICKE SPOLECNOSTI

| Publikace
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B soucia pre neuromuskulime ochorenia

WEBOoVE Stranky

Vybor Sekce neuromuskulamich charob CNS
Aktudini sloteni pro obdobi 2013.2017

Pledseda:

MUDr. Stanislav Vohafka, ¢S5, MBA
Elenove:

Prof. MUDr. Jose! Badnafik, CSc.
Doc. MUDr. Edvard Ehler. CSe.
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