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Projekt Zhodnoceni ucinnosti nakladné Iécby vzacnych autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni
ICP 29/13/NAP  C.j. 20854/2013/0ZS

1 Cile, kritéria a harmonogram projektu

1.1 Cile projektu

Zavedenim KS AINSO do praxe v€etné monitorovani zplsobu a uc€innosti 1é¢by s vyuzitim registru dojde
ke zvySeni kvality a efektivity péce a tedy i k adekvatnimu a efektivnimu vynakladani finanénich prostfedki.
Cilem projektu je optimalni nastaveni zplUsobu |é¢by, ktera vychazi ze zahrani¢nich zdroji EBM a bude
pfitom respektovat mistni podminky. Pokud vysledek potvrdi pfedpoklad, Ze jednim z hlavnich poZadavku
na péci o pacienty s AINSO je centralizace této pécle, ziskaji Ministerstvo zdravotnictvi a zdravotni

pojistovny védecké dukazy o potfebé této organizaéni zmény.

1.2 Kritéria hodnoceni efektivity projektu

Ukazatel

Uspésné splnéni

Hodnoceni kritéria*

Pocet neuromuskularnich center zapojenych
do projektu

Minimalné 7 z celkem
8 neuromuskularnich
center v CR

Spinéno

Pocet zaznamil zanesenych do databaze
v ramci tohoto roku

Minimalné 90

Splinéno (152,2 %)

Podil pripadtl Iééenych dle doporuceni
uvedenych v KS AINSO

Dodrzeni doporucené
davky a doporu¢eného
postupu pfi netuspéchu
prvni faze l1éCby

u minimalné 85 %
pacientl

Spinéno (98,39 %)

Vyhodnoceni sebranych dat z hlediska
incidence prfipadt jednotlivych diagnéz véetné
demografické struktury postizenych pacientt
(pohlavi, vék)

Bude provedeno
uvedené vyhodnoceni

Splnéno
(Viz kaP. 2.4, STR. 3)

Vyhodnoceni sebranych dat z hlediska
uéinnosti Iééby posouzenim vyvoje svalové
sily (pomoci tzv. MRC skore) a to v riiznych
€asovych odstupech po 1é€bé

Bude provedeno
uvedené vyhodnoceni

Spinéno
(Viz kaP. 2.5, STR. 5)

Vyhodnoceni vlivu dodrzovani standardu
KS AINSO na kvalitu a efektivitu péce a to
prfedevSim s ohledem na centralizaci péce
do neuromuskularnich center

Bude provedeno
uvedené vyhodnoceni

Splnéno
(Viz kAP. 2.6, STR. 6)

Vytvoreni doporuéeni pro optimalizaci Iéby

Bude vytvorfeno toto

Spinéno

v praxi na zakladé informaci ze sebranych dat doporuceni (Viz kAP. 2.7, sTR. 7)
* Podrobné&ji v KAP. 2 PLNENI VYDANYCH KRITERII, STR. 3.
1.3 Harmonogram projektu
Cislo Nazev faze Provedeni Realizace
Sbér dat Pribézné* Pribézné*
2 Navrh parametrd k vyhodnoceni Srpen 2013 Srpen 2013
3 Zpracovani dat a statistické analyzy | Rijen a listopad 2013 Rijen a listopad 2013
4 Vyhodnoceni vysledku Prosinec 2013 Prosinec 2013
6 Zpracovani zavére€né zpravy Prosinec 2013 Prosinec 2013/leden 2014

* Sbér dat probiha kontinualné, bude pokracovat i v nasledném obdobi a budou pouZita i data nasbirana v pfedchozim obdobi.
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Projekt Zhodnoceni ucinnosti nakladné Iécby vzacnych autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni IN AV
ICP 29/13/NAP  C.j. 20854/2013/0ZS

2 Plnéni vydanych kritérii

2.1 Pocet neuromuskularnich center zapojenych do projektu
Do projektu se zapojila vSechna neuromuskularni centra uvedena v nasledujicim seznamu:

NK FN Motol, Praha

NK VFEN Praha

NK FTN Praha

NK FN Plzen

Krajska nemocnice Pardubice
NK FN Ostrava

NK FN Brno

NK FN Olomouc

NK FN Hradec Kralové

Celkovy pocet zapojenych center je 9 a jedna se o vSechna neuromuskularni centra definovana podminkami
Ceské neurologické spoleénosti. K projektu se pfipojila i néktera dal$i neurologicka pracoviété bez statutu
neuromuskularniho centra, jejich pfispévek ke sbéru dat je vS8ak zatim nevyrazny a neovlivnil vysledky
tohoto projektu.

Hodnoceni kritéria: spinéno

2.2 Pocet zaznamu zanesenych do databaze v ramci roku 2013

Do databaze byly vroce 2013 zaznamenany prabéhy lé¢by u 119 pfipadd GBS a u 18 pfipadd MMN,
celkem tedy u 137 pfipadu.

Hodnoceni kritéria: spinéno

2.3 Podil pripadt Ié€enych dle doporuceni uvedenych v KS AINSO

Jedna se o pozadavek dodrzeni doporuc¢ené davky a doporu¢eného postupu pfi nelspéchu prvni faze 1é¢by.
Sledovani miry spinéni doporu€ené davky je standardni funkci Registru AINSO u diagnézy GBS a lékar je
vzdy upozornén na nedodrzeni doporu¢ené davky. To vede k vysoké mife dodrzovani klicovych doporuceni.
Ze 124 podani IVIG pouze 2 podani vyboCovala z mezi doporuceni (se stanovenou 20% toleranci). Tedy
podil podani davky v rozsahu doporuceni ¢ini 98,39 %.

Hodnoceni kritéria: spinéno

2.4 Vyhodnoceni sebranych dat z hlediska incidence pripadul jednotlivych diagnéz
véetné demografické struktury postizenych pacientt (pohlavi, vék)

Hodnoty poctu novych pfipadd u diagnézy GBS byly zjistény z databaze Registru AINSO véetné

vyhodnoceni struktury pohlavi a véku. Vysledek je publikovan v zakladnim dokumentu zavérec¢né zpravy

a PRILOZE 7 PREHLED STATISTICKYCH VYSLEDKU a je uveden také nize.
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Projekt Zhodnoceni ucinnosti nakladné lécby vzacnych autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni |N AV
ICP 29/13/NAP  C.j. 20854/2013/0ZS

241 GBS

S AT LEBDOOE0>>
Pohlavl a vek pac'entu Lécba Autolmunitnich

NervoSvalovych Onemocnéni

N=119 pacientl

Pohlavi
Vék pacienti Pramér (SD) Median (min; max)
Muzi (N=65) Musi 50,7 (19,1) 56,0 (0,3; 87,9)

52,3 (22,4) 59,7 (0,0; 83,0)

55% = Zeny
Zeny (N=54)
Celkem 51,4 (20,6) 59,3 (0,0; 87,9)

VEk pfii zapoceti l1écby

40%

30% -

20% o

10% A

0% +
do10let 10-20let 20-30let 30-40let 40-50let 50-60let 60-70 let 70-80 let 80-90 let

Z obrazku vyplyva, Ze toto onemocnéni postihuje o nepatrné vys$Si podil muzl neZz Zen, odchylky
ve vékovych pasmech nehodnotime pro nizky pocet pFipadu.
242 MMN

U této diagndézy bylo v ramci ¢asového Useku projektu mozné ziskat pouze omezeni mnozstvi zaznamu
(kvuli velmi nizké incidenci tohoto vzacného onemocnéni).

CCERXDNES0»>>

PohIaVi a Vék pacientﬁ Lééba Autolmunitnich

NervoSvalovych Onemocnéni

N=18 pacientl

Pohlavi

Mui (N=11)

39%

s oune | e

Muzi 47 27 -63
Zeny 47 39-61
Celkem 47 27-63

Hodnoceni kritéria: spinéno
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2.5 Vyhodnoceni sebranych dat z hlediska u€innosti lIé€by posouzenim vyvoje
svalové sily (pomoci tzv. MRC skoére) a to v rtiznych ¢asovych odstupech
po léébé

Vyhodnoceni bylo provedeno u obou hlavnich skupin neuromuskularnich onemocnéni a to zvlast u GBS

(akutni typ onemocnéni) a u zanétlivych polyneuropatii (chronicky typ onemocnéni). S ohledem na velmi

nizkou incidenci a potfebu viceletého sledovani u chronickych onemocnéni bylo vyhodnoceni u zanétlivych

polyneuropatii omezené, nicméné byly spinény vS8echny pfedpoklady pro systematicky sbér dat a kvalitni
vyhodnoceni v budoucnu:

Projekt Zhodnoceni ucinnosti nakladné Iécby vzacnych autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni
ICP 29/13/NAP  C.j. 20854/2013/0ZS

1. Byla vytvofena specificka sbérna databaze a organizacné zajistén sbér dat.

2. Byl navrzen export dat a zplUsob vyhodnoceni s vyuzitim konkrétnich ukazateld a statistického
zpracovani.

Tyto metodické zaklady byly prakticky vyzkouSeny na sebranych datech.

4. | podle svétového pisemnictvi® je pro statisticky validni vyhodnoceni uginku lé€by u zanétlivych
polyneuropatii potfeba sbéru dat v prospektivhim ¢asovém okné& minimalné 4 roky.

Vysledky vyhodnoceni Gc€innosti 1éEby jsou pfiznivé a jsou podrobné publikovany v PRILOZE 7 PREHLED
STATISTICKYCH VYSLEDKU. Zde prezentujeme pouze dveé klicové statistiky.

251 GBS

Obé metody, vyvoj svalové sily v

Lééba Autolmunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

Case (GBS scale, MRC score)

N=109 pfipadd GBS scale

8%
b [
40%

Vyzaduje umélou ventilaci (po jakoukoliv East
dne &i noci)

80%

Odkazan na sedacku ¢i na postel

60%

Schopen chiize s holi&i pomoci (5 metrl pres
volny prostor)

Podil pacientdi (%)

40%

Schopen chiize bez hole (5 metr( pfes volny

20%

0%

35%

prostor), neni schopen manualni prace a béhu

Malé potize &ipriznaky neuropatie, schopen
manuainiprace i schopen bézet

Zapoceti 1&by d d i d Zdrav
(N=106) ihned po lé¢hé po 1 mésici po 6 mésicich
(N=103) (N=68) (N=49)
MRC score MRC score: nervus facialis
60 - 60 20 - 20 20 20 20
55
2 38 T Maximum -
E 40 A 38 75% percentil E
3 l Medidn 3
301 25% percentil S 10 1
Minimum
20
5
10
o ot n - 3 ; n - 0 TS =
Zapoceti Zapoceti
lécby ihned po 1é¢hé po1mésic  po 6 mésicich lécby ihned po 1é¢b&  po 1 mésici po 6 mésicich
(N=50} (N=84) (N=68) (N=47) (N=87) (N=83) (N=68) (N=48)

Po 6 mésicich dochazi k uzdraveni dle GBS score u 35 % pacientd, jejichz Ié¢ba byla zhodnocena. Vyrazny
je rovnéz pokles podilu imobilnich pacientl (ze 61 % na 6 % po odectu zemfelych). U MRC score doslo

k signifikantnimu zlepSeni hodnoceni pfi srovnani zapoceti |é€by a hodnoceni po 6 mésicich od podani
lécby (p<0,001).

! Van den Berg-Vos RM, Franssen H, Wokke JH, Van den Berg LH. Multifocal neuropathy: long term clinical and electrofysiological
assessment of intravenous imunoglobulin maitenance treatment. Brain. 2002 Aug;125(Pt 8):1875-86.
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252 MMN

<<
Vyvoj hodnoceni , Svalového testu“

NervoSvalovych Onemocnéni

N=9 pacient(

Okamzik hodnoceni Median Smérodatnd
odchylka

Pfed zahdjenim |&ééby 171 172 7
Prvni hodnoceni po zahdjeni lééby 174 176 7
Hodnoceni po cca 20 mésicich 171 173 7

Svalovy test je poéitan jako souéet MRC skére 36 svalovych skupin, ktery méze dosahovat
maximéalIni hodnoty 180 bodd (36x5).

Statistické vyhodnoceni zmény svalové sily bylo provedeno metodou vypoctu prdméru, medianu
a smérodatné odchylky skore testu svalové sily pfed a po zahajeni 1é€by a pak po uplynuti 20 mésicl
od zahajeni l1é¢by (viz obrazek dale). Vysledek je pfiznivy a doklada zlepSeni svaloveé sily po prvém podani
a jeji nasledny stacionarni prabéh. Toto vyhodnoceni vSak bylo mozné provést pouze u 9 pacient(, u kterych
jsme dosahli alespori onéch 20 mésicu sledovani.

Hodnoceni kritéria: spinéno

2.6 Vyhodnoceni vlivu dodrzovani standardu KS AINSO na kvalitu a efektivitu péce
a to predevsim s ohledem na centralizaci péc¢e do neuromuskularnich center

Vysledky jsou rozdilné u obou hlavnich diagnostickych skupin. U akutniho onemocnéni GBS je dosavadni
mira centralizace v pfipadé& prvni hospitalizace v CR prozatim niz$i (kolisa mezi 33 — 36 %). Znadna &ast
pacientl je ale pfekladana do neuromuskularnich center k intenzivni 1é€bé VPF nebo IVIG a tento jev ma
vyznamné vzrastajici trend (viz ZAVERECNA ZPRAVA, PRILOHA 2 STATISTICKE ZPRACOVANI VYKAZU
PRO ZDRAVOTNI POJISTOVNY).

U chronickych onemocnéni (zanétlivych neuropatii) doSlo v letech 2010-2012 k vyraznému zvySeni
centralizace ze 65 % na 75 %.

Ekonomické parametry u GBS vykazuji v roce 2012 narust primérného poctu bodl na pfipad a primérné
hodnoty ZUP? na pripad oproti roku 2010, coZ si vykladdame jako zvySeni intenzity péce a zvyseni indikaci
lé€by IVIG a VPF podle doporuceni standardu.

Ekonomické parametry u zanétlivych neuropatii vykazuji obdobny vyvoj jako u GBS.

| kdyz statistické vysledky zpracovani vykaz( pro zdravotni pojistovny a UZIS CR jsou klinicky méalo pfesné
a je tfeba je interpretovat velmi opatrné, naznacuji vySe uvedené trendy vySSi miry centralizace a zvySeni
intenzity péce bud vyssi indikaci VPF, nebo spravnymi (tedy vy$Simi nez v minulosti) davkami IVIG.

2 zviast Uctovany zdravotnicky prostfedek (ZUP) oznacuje souhrnny pojem pro zvlast uctovany zdravotnicky material (ZUM) a zvlast
uctovany |écivy pfipravek (ZULP).
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Kvalitu pée hodnocenim vyvoje svalové sily mizeme posuzovat pouze z dat Registru AINSO, jehoz
vyuzivani je s ohledem na obvyklou dobu klinického vyvoje a nizkou incidenci téchto vzacnych onemocnéni
pfilis kratkodobé. | tak jsou ale vysledky hodnoceni vyvoje svalové sily pomérné presvédcivé.

Hodnoceni kritéria: spinéno

2.7 \Vytvoreni doporuceni pro optimalizaci lIé€by v praxi na zakladé informaci
ze sebranych dat

Projekt splnil zadani ve smyslu vytvofeni metodik a ovéfeni vyznamu zavedeného sbéru dat. Jsou vytvofeny
vSechny podminky pro kontinualni sledovani efektu IéCby pfedmétnych AINSO. | s odkazem na praci
nizozemskych autora1 *" ° doporucujeme, aby se ve sbéru dat pokraCovalo, a aby byla vytvofena uzsi vazba
mezi databazi Registru AINSO a daty zdravotnich pojiStoven. Moznosti takového sbéru dat jsme jiz prakticky
ovéfili a je mozné jej zavést alespor u neuromuskularnich center.

Co se tyCe zvySovani kvality péCe v neuromuskularnich centrech, je tato pfi vyuzivani Registru AINSO
pod pomérné dobrou kontrolou, nicméné by bylo vhodné navic kvalitu zavedeni KS AINSO auditovat
zastupci neuromuskularni sekce.

Kone¢né doporucujeme zaijistit specialni zplsob financovani téchto vzacnych onemocnéni v ramci
neuromuskularnich center a posilit tak vylou€eni neadekvatni pée v ramci ostatnich neurologickych
pracovist, ktera az dosud neaplikovala klicova doporuéeni KS AINSO. Tato pracovi§té nevykazuji své
pfipady do registru AINSO a neni tak mozné kvalitu jejich pé¢e monitorovat.

Pfi splnéni doporuceni pfedchoziho bodu by mélo dojit k optimalizaci uhrad, které nebudou sméfovany
na pracovisté, ktera nesplfiuji pozadavky na tuto péci, a neni mozné ovéfit kvalitu jejich péce. Celkové ro¢ni
naklady na tuto péci se v souCasném stavu pohybuji kolem 66 miliond K& a vramci konsolidace
do neuromuskularnich center i pfi vySSi finanéni podpofe adekvatni péce podle KS AINSO (lé¢ba IVIG
a VPF) by se nemély zasadné zvysit. DoSlo by ale k Usporam za péci neposkytovanou dle odbornych
pozadavku zalozenych na védeckych diikazech.

Hodnoceni kritéria: spinéno
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