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VEC: Odpoved’ na list MZ SR zo diia 14.07.2020, ¢.506328-2020-0ZS-5
Vystupy 11. Slovenskej konferencie cystickej fibrézy, 29. — 30. 11. 2019, Novy Smokovec

V avode tohto listu sa chcem vel'mi srde¢ne pod’akovat’ za vasu rozsiahlu odpoved’, pravdu povediac sme ju uz ani
necakali, vrela vd’aka.

Na tvod by sme cheeli upozornit’ na jeden fakt o definicii eystickej fibrézy ako ochorenia, ktoré sa prestava u nds
ako v jedinej krajine na svete povaZovat’ za zriedkavii chorobu, nakoPko na Slovensku je definicia zriedkavej
choroby, ak je jej vyskyt 1:50,000 pomer k populacii. V Eurépe st ako zriedkavé choroby (Orphan Dieseases)
klasifikované tie, ktoré sa vyskytuji v pomere u 5 z 10 000 obyvatelov. Podl'a zdrojov WHO a porovnani nérodnych
adajov krajin vo svete a v EU, je definicia na Slovensku pre pacientov so zriedkavou chorobou mimoriadne nevvhodna,
dokonca sme nasli len jednu jedinti vyspela krajinu, ktord ma horsiu definiciu pre pacientov so zriedkavou chorobou
(Turecko). Pre¢o mé Slovensko takto drasticky nevyhodni definiciu? Pre nasich pacientov to méd tazké nasledky
v dostupnosti liekov, pomdcok, posudzovani stavu zo strany Gradov. Naviac je diagnéza CF podla nedévnej zmeny
zakona posudzovana podla prevalencie choroby a nie indikécie, ¢o v pripade presne indikovanej genetickej choroby
nedava zmysel. Mdme zato, Ze takto nastavené podmienky mohli byt zamerom, pre zniZenie nakladov a dostupnosti
lickov a pomécok pre nasich pacientov. Slovensko m4 jednoznaéne akeeptovat’ definiciu platna v EU. Situdciu pre
ilustraciu popisuje tabul’ka (dovolte uviest, pacientov s CF na Slovensku je priblizne 300):

Zdroj WHO a narodné definicie

Pripadny podet

aclentov, ak by sa
Definicia pre Orphan Dissease PRESNEOVE R

Krajina / Oblast ot krae oblass Pormer v populdcii  Podiel v populacii  prepoéital ma, potet
obyvatelov
Slovenska
USA Maximaine 200,000 US:B\ obyvatefov maie mat dand 141500 0,00066 1602
chorobu
........ £
Rakusko, Nemecko, Spanielsko, Franetzsko, . . 1:2000 0,00050 2729
Holandsko, UK, Pofsko, Litva, LotySsko, Slavinsko...
Cesko . 5:10000 0,00050 2729
Ausstralia 2 5:10000 0,00050 2729
laponsko Menej ako 50,000 obyvatelfov Japonska 1:2500 0,00040 2183

Rusko 74 1:10000 0,00010 546




Dovolte mi, aby sme opit reagovali na vase stanoviska k jednotlivym bodom:

1.

L

Dostupnost’ k novym liekom a klinickym $tiadiam:

o podla naSich informécii prebieha priprava nasadenia licku ORKAMBI, priprava a vySetrenia
pacientov, vyplnenie formuldrov pre zdravotné poistovne. Chceme sa eite raz vel'mi pekne
pod’akovat’ za pomoc pri schvileni tejto lieCby pre cca 25% CF pacientov na Slovensku. V ramci
komunity rodin, pacientov a zdravotnych pracovnikov nad’alej pretrvava velkd radost a rastie
ofakavanie, ked’ v kratkom ¢ase lick zaén(i dostavat’ prvi nasi pacienti.

o  EMA (21.08.2020) a FDA (30.11.2019), obe uZ schvilili registraciu licku KAFTRIO / TRIKAFTA;
je to zdzracny, pricinny liek rovnakej kategorie a je vhodny aj pre pacientov, kde ORKAMBI pre
genetickd mutéciu nie je indikované; velmi pekne prosime, bude nutné vstupit’ do rokovani s vyrobcom
o zavedeni tohto lieku na nas trh; tieto lieky budi v mimoriadnej rychlosti dostupné v celej Eurdpe,
prakticky lie¢ia ochorenie cysticka fibroza; zatial’ liebu schvélilo Slovinsko, Nemecko, {rsko, Wales,
Anglicko; nepochybujeme, ze v kratkom ¢ase oznami dostupnost’ Cesko. Pokryje to cca 60 % pacientov

o KALYDECO - liek, na ktory je na Slovensku cca 10 pacientov a méa vePmi dobré vysledky — bolo by
etick€ a moralne, keby tychto par pacientov ziskalo pristup k tejto lietbe.

Bolo by vhodné, keby MZ SR iniciovalo firmu ku prideleniu lie¢by cez riadené programy vyrobeu (Expanded
access, Compassionate Access) pre CF pacientov vo velmi vaznom stave. Ziadosti podané lekarmi CF Centier boli
vyrobcom zamietnuté. Nesthlasime s takymto pristupom zo strany vyrobeu a o¢akdvame poskytnutie lie¢by cez
riadené programy vyrobeu aspofi pre niekolko nadich pacientov tak, ako v inych krajinach.

Odborné¢ usmernenie pre CF: OU MZ SR z 20.12.2010 (je vietkym institicidm len na vysmech a nie je zavizné
pre nikoho) — bolo vypracované na zéklade Eurdpskeho konsenzu doporudeni pre lie¢bu a starostlivost o CF a ani
po uvedeni do platnosti Standardnych diagnosticko-terapeutickych postupov — SDTP pre CF, ktoré zahfiiaji hlavne
dg ath, nebude obsolentné. OU popisuje systém poskytovania starostlivosti - predovietkym personalne a
materidlno-technické zabezpedenie CF Centier. Nerozumieme, preco zdravotnicke zariadenia, v ktorych si CF
Centra (je ich 6), nie st schopné vytvorit’ podmienky v stlade s OU a s Eurépskymi §tandardami, s &im savisi aj
to, Ze Ziadne Slovenské CF Centrum nie je v Eurdpskej sieti ECFS CTN (Clinical Trial Network), v ramci ktorej
Je mozné dostat’ sa ku klinickym §tadiam skutoéne délezitych lickov

Prosime o poskytovanie véasnej a téinnej lieCby uZ teraz v silade so Zakonom 576/2004 Z.z. o zdravotnej
starostlivosti. Nasim pacientom ide o ¢as. Nedostupnou a oneskorenou lie¢bou sa v ich organizme dejii nezvratné
zmeny, ktoré predasne skracuji Zivoty mladych ludi. Verime, 7e SDTP budi v platnosti v dohl'adnom &ase.

+
Tieto dva body uzko sivisia s bodom 2 a jeho ¢astou siivisiacou s personalnym zabezpecenim CF Centier - vo
vietkych CF Centrach nie sft vytvorené fungujice a pravidelne komunikujiice MDT (multidisciplinirne timy =
CF timy — vid. OU MZ SR zroku 2010 s jasnymi Gvidzkami a pracovnou néapliiou). Preo je potrebné &akat’ na
SDTP, ked’ je to uz 10 rokov popisané v OU? V &om to bude iné?

Minimalne persondlne zabezpecenie CF timu: lekar, CF sestra, fyzioterapeut, vyZivovy poradca, mikrobiol6g,
psycholdg, socidlny pracovnik + konzultanti - Specialisti (vietci maji mat’ jasne stanoveny tvizok na CF a naplii
prace pre CF).

Velmi kriticka je situdcia v CF Centrach pre dospelych. Podet dospelych pacientov pribida a maji viacej
komplikacii ako detski pacienti — tvoria uz viac ako 60 % CF pacientov a na Slovensku je ich toho ¢asu viac ako
200. Kriticka situacia dospelych CF pacientov je hlavne v Bratislave a KoSiciach.

Je nevyhnutné aby poskytovatel’ zdravotnej starostlivosti, ambulancia CF riesila bezodkladne zdravotny stav
svojich pacientov v stilade s poznatkami sii¢asnej vedy. Na tento el je dbleZité mat’ stalych lekarov pre CF na
jasne stanoveny tvézok v sulade so OU a EU $tandardami, v kazdom CF Centre aspoti 2 na &iastodny (vizok pre
CF, aby bola zabezpeCend zastupitelnost’ v Castych nestandardnych situdciach (bolo by vhodné spolupracovat’
s byvalymi lekarmi CF, ktori maji dlhoro¢né skisenosti).



Chybajii vyzivovi poradcovia, nie je dostatoéna spolupraca s fyzioterapiou,...ziadame aby pacienti mali moznost’
individudlnej respira¢nej fyzioterapie s persondlom na tento el vySkolenym, ¢o je nevyhnutné na udrzanie dobrého
fyzického stavu (napr. praca s pristrojom na odhlienenie SIMEOX).

Ukon: Respiraéna fyzioterapia pre dospelych je neimerne podhodnoteny — je nevyhnutné navysit
hodnotu bodu — respiraéna fyzioterapia u CF pacienta trvd 30 — 60 minat. Aka Je hodnota prace vzdelaného
odbornika ?

Rehabilita¢no - klimatické kiipel'né pobyty pre dospelych CF pacientov — pokragovanie pobytov v NUDTaRCH
n.o.Dolny Smokovec — verime, Ze sa podarf nastavit’ systém tychto pobytov v NUTPCHaHCH Vysné Hagy.

7. Akitne stavy — verime, Ze tGto tému vyriesia SDTP

8. Pravidelné sledovanie CF pacientov - verime, Ze tiito tému vyriesia SDTP

9. Hygienicky rezim doporueny pre CF - verime, Ze tito tému vyriesia SDTP a OU 2010.
10. Transition care - verime, Ze t(ito tému vyrieSia SDTP.

11. Dakujeme za kontakt na hlavnii odbornitku pre nutrin( terapiu, urdite ju budeme kontaktovat’. Problematika
nutri¢nej terapie u CF vsak vyZzaduje, aby &lenom kazdého CF timu v kazdom CF Centre bol VyZivovy poradca
(v silade s OU a EU Standardami), ktory pravidelne sleduje a indikuje nutri¢n terapiu kazdého CF pacienta.

12 +

/3. Ambulantni a doméica intravenézna lie¢ba — APAT (OU MZ SR zo diia 12. septembra 2003) prosime o
plna Ghradu spotrebného materialu nakol’ko ADOS nie st jeding, ktoré podavajii APAT, nakol'ko oni poskytuju
sluzby len v pracovnej dobe a ATB sa zvy&ajne podavaji 3 x pocas diia, ¢iZe vzdy musi do APAT byt zapojeny
aj d’alsi subjekt. Méme pripraveny névrh aktualizacie tohto usmernenia (bolo prezentované na 11. Slovenskej
CF konferencii). Tiez prikladdme list z roku 2018 zaslany na MZ SR.
Pre spustenie mechanizmu APAT je potrebné prehodnotit’ kategorizaciu intravendznych antibiotik, nakolko
CF pacienti nemaju pri zhorSeni &as &akat’ mesiac na vybavenie vynimky pre podanie cez formu APAT. Je
potrebné aby vSetky intravenézne antibiotika boli dostupné v priebehu 48 hodin. Je potrebné opitovne efektivne
rozbehnit” systém domacej intravenéznej liecby, jej sfunkénenie a aplikovanie do praxe vo vsetkych CF
Centrach tak ako to bolo v minulosti. Dnes CF Centrd tito moznost z objektivnych dévodov nevyuzivaju
vpraxi €o vyrazne zvySuje potreby CF 1670k, financii aje Casto ivneprospech pacienta — riziko
nozokomialnych ndkaz. Samozrejme st potrebné hospitalizacie pri podavani intravendznej lieby v pripade
tazsich stavov a komplikacii, ale vo svete je podiel hospitalizovanych pacientov v tomto ohl'ade vyrazne nizsi.

14. Preimplantaén4 diagnostika — je nevyhnutné zabezpetit, aby bola rodindm s anamnézou genetickych chordb
atym aj CF plne hradena zo ZP — toto je vzdy lacnej§ia verzia, ako platit’ celozivotnt lie¢bu uz narodeného
dietata s CF (i inou genetickou chorobou). Prenatalna diagnostika amnicentézou je prili§ neskoro a nati zenu,
aby v 5. mesiaci porodila dieta a nechali ho zabit' 11! V dobe, ked’ sa ricdia interupcie je to je vysmech CF
rodinam.

I5. Transplanticie plic si stale tazko dostupné pre CF. ,,7; ransplantacné centrum Praha - MUDr. Robert Lischke,
PhD: ,Nemdme ani jedného slovenského pacienta s cystickou fibrozou. A pritom im méieme zachrdnit’
Zivot® /https://www.alphamedical.sk/casopis—invitro/nemame-ani—iedneho-s[ovenskeho—pacienta~s-cvstickou-
fibrozou-pritom-im-mozeme.

Niekde v slovenskom systéme indikacii na transplantacie plic je CHYBA! Myslime si, Ze nepotrebujeme
slovenské centrum transplantacie pltc, potrebujeme zlepsit systém darcovstva a doddvania organov — teda plac
na transplantacie a tiez zlep$it’ véasné indikovanie a komunikaciu s CF pacientom pred transplantaciou.

16. Pomocky a lieky:

- inhalator eFlow - verime, Ze d'al$ia Ziadost’ bude odstihlasena — pacienti si ho kupuju sami a tak platia nielen
za membrany, ale aj za inhalatory!




- PEP-maska, Acapela, RC Cornet, Treshold — dychové trenazéry ma respiracnii fyzioterapiu - pacienti si kupuja
sami

- Simeox — DAKUJEME, je v kategorizacii

- spotrebny materidl na APAT (ihly, striekacky, infuzne sety, dezinfekcia, roztoky, ........ )

- chybaju $pecialne multivitaminové preparaty pre CF — ADEKSs -pacienti si ich kupuji sami:
25 — 50 EUR/mesiac cely Zivot - tym nemyslime vyZivové vysokokalorické preparaty, ktoré dostupné sa

- moderné inovativne kauzalne lieky — korektory a potenciatory - KALYDECO, KAFTRIO

- pacientom odkazanym na kyslikovy koncentrator predpisovat’ sicasne so stacionarnym kyslikovym
koncentratorom vykonn(i batériu v pripade vypadku elektrickej energie a tiez prenosny koncentrator. Je to
nevyhnutné, pretoZe nie si mobilni, nemézu vychadzat’ z domu, dochédzat’ k lekarom na kontroly, atd'.

Vyska invalidného dochodku CF pacienta je 200 - 300 EUR - vé¢§ina ide na lieky, pomécky, vySetrenia. Vyska
opatrovatel'sk¢ho prispevku je cca 400 EUR bez odvodov do Socidlnej poistovne.

Odpoved’ bola vypracovanid CF Asocidciou v spolupréaci s mnohymi dospelymi CF pacientami a rodi¢mi CF deti.
Sjovens'” " socidcia
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Na vedomie: 1. lekari CF Centier

2. VSZP, Ddvera
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3. SPal'S SLS, Sekcia detskej pneumologie



