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Véstnik MZd CR, ¢astka 9/2011

CENTRA PECE O DETSKE A DOSPELE PACIENTY S CYSTICKOU FIBROZOU V CR
¢l. 1

Kontext

Cystickd fibréza (E84 dle MKN10; Orphacode 586; MIM219700) je autosomdlné recesivné
dédicné multisystémové onemocnéni charakterizované chronickym sinopulmonalnim
onemocnénim, poruchou zevni sekrece pankreatu, zvySenou koncentraci elektrolytd v potu a
obstruktivni azoospermii. Zakladni pricinou cystické fibrézy jsou mutace v genu CFTR (Cystic
Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator - transmembranovy regulator vodivosti), které
vedou k poruse funkce iontového kanalu stejnojmenného proteinu.

Cysticka fibréza (CF) je nejcastéjSim dédicnym letalnim onemocnénim u evropskych populaci s
incidenci 1 na 2500-4000 Zivé narozenych déti. V Ceské republice je diagnostikovano okolo 600
nemocnych, z nichz asi 1/3 jsou dospéli. Zhruba stejny pocet nemocnych se patrné neléci viibec
nebo se Ié¢i pod chybnou diagnézou. Tato situace se v soucasnosti zlepSuje po zavedeni
novorozeneckého screeningu v fijnu 2009.

CF je komplexni onemocnéni vyzadujici multidisciplinarni pristup k |é¢bé. Zasadni pro optimaini
|é¢bu je centralizovana péce vedena tymem lékard a zdravotnikd specidlné vyskolenych pro [é¢bu
pacientl s CF, tj. v centrech pro péci o pacienty s CF (dale ,,Centrum CF“). Centralizace této Iécby
maximalnim zplsobem zajisti efektivni a Gcelné vyuzivani financnich prostredkd. Koncentraci této
péce do prislusnych zdravotnickych zarizeni bude pacientdm s CF poskytovana nejkvalitnéjsi a
nejefektivnéjsi mozna péce.

Definovat standardy rutinniho hodnoceni, sledovani a Iéfeni nemocnych CF je nezbytné a
predkladany text je v souladu s evropskym doporucenim ,Standards of care for patients with cystic
fibrosis“ (Journal of Cystic Fibrosis 2005; 4/1/:7-26). Podle tohoto doporuceni je zakladnim
predpokladem pro ustanoveni Centra CF skutec¢nost, Ze dlouhodobé sleduje minimainé 50 pacientl
- déti a/nebo dospélych. Ddvodem tohoto pozadavku je dostate¢nd erudice a zkusenosti l1ékard a
ostatnich ¢lend multidisciplinarniho tymu.

Zrizeni Center CF je v souladu s:

s usnesenim vlady CR &. 493 ze dne 8. zafi 1993 o Narodnim planu opatfeni pro snizeni
negativnich disledkd zdravotniho postizeni

doporucenim Rady EU , Council Recommendation of 8 June 2009 on an action in the field of
rare diseases” ¢. 2009/C 151/02,

doporucenim evropské zastresujici organizace pro sdruzeni pacientd se vzacnymi
onemocnénimi Eurordis ,Centres of Expertise and European Reference Networks for
Rare Diseases”

usnesenim vlady CR ¢. 466 ze 14. ¢ervna 2010 o Narodni strategii pro vzacna onemocnéni
na léta 2010-2020.

¢l. 2
Uvod

Ministerstvo zdravotnictvi (dale MZ) timto informuje odbornou verejnost o personalnich,
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materialné technickych a organizacnich kritériich, ktera musi splfovat zdravotnicka zafizeni, ktera
zajistuji péci o déti, dorost a dospélé v Centrech CF a poradnach pro sdilenou pé¢i v Ceské
republice.

Soucasti tohoto sdéleni je téz formular prihlasky, kterou musi zdravotnicka zafizeni usilujici o
vyhlaseni Centra CF vyplnit a odeslat spole¢né s vyjmenovanymi pfilohami na MZ CR. Kriteria pro
vyhlaseni Centra CF byla pfipravena dle doporuc¢enych Evropskych standardd péce z roku 2005
tymem slozenym ze zastupcll MZ, odbornych spole¢nosti Ceské |ékafské spole¢nosti J. Ev. Purkyné
(CLS JEP), zdravotnich pojistoven a pacientskych organizaci, které spolupracuji v rdmci Meziresortni
a mezioborové pracovni skupiny pro vzacna onemocnéni.

Pfi posuzovani zadosti zdravotnického zafizeni o zarazeni do sité Center CF je zohlednhovano
také geografické hledisko.

Pokud pracovisté nespliuje nékteré z méné podstatnych, dilCich (technicko-administrativnich)
kritérii, mUze byt do sité zarazeno s tim, ze mu bude ulozena lhlta maximéalné 2 let pro naplnéni
prislusného dil¢iho kritéria.

Prfestane-li zdravotnické zafizeni se statutem Centra CF spliiovat persondlni, materialné
technicka a organizadni kritéria dana timto Véstnikem, MZ zdravotnickému zafizeni bud docasné
pozastavi statut do doby odstranéni nedostatku, nebo tento statut odejme, jde-li o zdvazné
nedostatky. Tuto skute¢nost uverejni ve Véstniku MZ a déle ji sdéli zdravotnim pojistovnam, které
ucini opatreni ve své plsobnosti. Dohled nad pInénim kritérii maji zejména zdravotni pojistovny a
odborné spolec¢nosti.

cl. 3

Uhrada Ié¢ivych pfipravkd v Centrech CF

Uhrada Ié¢ivych ptipravk v Centrech CF bude provddéna v souladu s platnymi pravnimi
predpisy a vyhlaskami. Pro racionalizaci 1é¢by nemocnych CF je treba, aby predpisovani Iékl
ur¢enych vyhradné pro CF nebo nezbytnych pro optimalizaci zdravotniho stavu nemocnych CF bylo
soustredéno vyhradneé do Center CF (pfip. poraden sdilené péce), ktera zaruci hospodarné uziti
téchto 1ékd na nejvyssi odborné Grovni. Tyto pripravky Gctuji zdravotni pojistovné pouze Centra CF,
vCetné poraden sdilené péce, a to na zakladé smlouvy uzaviené mezi nim a prislusnou zdravotni
pojistovnou.

¢l. 4

Péce v Centrech CF pro déti a dospélé

Centrum CF je zdravotnické zafizeni, které zajistuje péci o déti a dospélé s timto onemocnénim.
Toto centrum se sklada z multidisciplinarniho tymu pracovnikl. Centrum CF poskytuje pacientim s
CF komplexni péci v souladu s doporucenimi a standardy publikovanymi Evropskou spole¢nosti pro
cystickou fibrézu (viz vyse; www.ecfs.eu ), viz tabulka 1.

Doplnujici formou péce je tzv. sdilend péfe mezi Centrem CF a dalSimi zdravotnickymi
zafizenimi, kterd jsou bliZze bydlisti nemocného. Je koordinovana vlastnim Centrem CF, které ma
konec¢nou zodpovédnost za |éceni a jeho vysledek. Sdilend péce nemize byt hodnocena jako
ekvivalent centralizované péce. Pracovisté provozujici sdilenou péci se musi fidit stejnymi
standardy lécby jako Centrum CF, coz predpoklada Uzkou soucinnost s prislusnym Centrem CF,
které je regionalné nejblize danému pracovisti sdilené péce.

Centrum CF pecuje dle doporuceni evropského konsenzu o nejméné 50 nemocnych v souladu s
prislusnymi Evropskymi standardy péce z roku 2005 (Journal of Cystic Fibrosis 2005; 4/1/:7-26).
Vedoucim centra je zkuSeny lékar-specialista, pracujici nejméné s jednim dalsim Iékarem
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zkusenym v péci o nemocné s CF. Kromé toho méa Centrum CF podle poctu pacientl potrebné
mnozstvi personalu, ktery je vyskolen v péci o pacienty s CF. Zvlasté se jedna o zdravotni sestry,
fyzioterapeuty s pfisluSnou specializaci, bioanalytika pro klinickou genetiku, bioanalytika pro
mikrobiologii, nutri¢ni terapeuty pro vyzivu dospélych/pro vyzivu déti, klinického
psychologa/détského klinického psychologa a socialniho pracovnika. Dale je nezbytna soucinnost s
fadou dalSich medicinskych obord v réamci daného zdravotnického zafizeni v oborech
gastroenterologie, hepatologie, endokrinologie, osteologie, otorinolaryngologie, gynekologie a
porodnictvi, chirurgie, asistované reprodukce, klinické imunologie, zobrazovacich metod, klinické
farmakologie, klinické antropologie a dalSich. Centrum CF je v kontaktu také s Narodnim
transplanta¢nim centrem.

Pro Centrum CF jsou dostupné nasledujici zafizeni a obory laboratorniho komplementu:
radiologie se zkuSenosti v terapeutické embolizaci bronchidlnich tepen, laborator pro funkcni
vysetreni plic, mikrobiologicka laborator se zkusenostmi s diagnostikou patogend specifickych pro
CF a komplexni molekularné geneticka diagnostika, ktera umozni zachyceni vice nez 95 % vsech
patogennich mutaci/prestaveb v genu CFTR.

Pro diagnostiku vlastniho onemocnéni Centrum CF disponuje laboratofi, ktera provadi potni
testy, a to s dostateCnou frekvenci vice nez 200 vySetieni za rok, umoznujici kvalitni odbér potu a
jednoznacné stanoveni koncentrace chloridd v potu. Tato laborator je nedilnou soucasti Centra CF.
Referencni laborator pro vysetfovani chloridl v potu se nachazi ve FN Motol (Véstnik MZ 6/2009).

Centrum CF zajistuje reSeni vSech komplikaci: pneumotoraxu, hemoptyzy, alergické
bronchopulmonalni aspergilézy (ABPA), mykobakteridlnich infekci, syndromu obstrukce distalniho
stfeva (DIOS), gastrointestinalniho krvaceni, portalni hypertenze, cirhdzy, diabetu, osteopordzy,
respira¢niho a kardialniho selhani, poruch sluchu, nosnich polypl, chronické sinusitidy a ostatnich
ORL komplikaci.

cl.5

Personalni, materidlné technicka a organizacni kritéria pro Centra CF

Péce o détské pacienty je zajisStovana kolektivem Iékarl a sester na ¢asti Centra CF pro déti
0-19 let pri pracovisti détského lékarstvi, péce o dospélé pacienty je zajistovana na ¢asti Centra CF
pro dospélé pfi pneumologickém pracovisti.

V Cele Centra CF a jeho multidisciplinarniho tymu je jeho vedouci - [ékar specialista s nejvétsimi
zkusenostmi v péci o nemocné s timto onemocnénim. Vedouci centra odpovida za provoz a
soucinnost détské a dospélé ¢asti Centra CF.

Nejuzsi tym odbornikd pecujicich o pacienty s CF déle tvori |ékar, zdravotni sestra, fyzioterapeut
s prislusnou specializaci, nutri¢ni terapeut pro vyzivu dospélych/pro vyzivu déti, klinicky
psycholog/détsky klinicky psycholog, bioanalytik pro mikrobiologii, bioanalytik pro klinickou
genetiku a socidlni pracovnik. Na administrativni zaleZitosti centra v¢etné spravy jeho dat dba
administrator centra.

Lékar Centra CF je pneumolog nebo détsky Iékar s dlouhodobou zkuSenosti s problematikou CF.
V détské i dospélé ¢asti centra musi byt nejméné dva lékari vénujici se této problematice z dlvodu
vzajemné zastupitelnosti.

Vyskolena a specializovana zdravotni sestra koordinuje pé¢i mezi nemocnym, rodinou,
socialnimi sluzbami a nemocnici, edukuje, poskytuje péci, radi a je ,dGvérnikem* pacienta a jeho
rodiny.
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Fyzioterapeut s prislusnou specializaci stanovi optimalni fyzioterapeuticky rezim vzhledem k
tomu, ze moderni fyzioterapie ma preventivni charakter a méla by byt nedilnou soucasti denniho
rezimu pacienta s CF.

Nutri¢ni terapeut pro vyzivu dospélych/pro vyzivu déti radi a vychovavd nemocného v
principech spravné vyzivy v zavislosti na véku a okolnostech (diabetes apod.), a to jak v
nemocnicni, tak v ambulantni péci.

Klinicky psycholog/détsky klinicky psycholog Centra CF se zabyva resenim problémd spojenych
se zavaznym, chronickym onemocnénim pacientl a s tim spojeného dlouhodobého psychického
stresu jejich blizkych. Poskytuje rovnéz konzultace ostatnim ¢lendm Centra CF.

Bioanalytik pro mikrobiologii zajistuje diagnostiku infekci, vysetfovani citlivosti mikrobl k
antibiotikdim, konzultuje vysledky s pracovniky Centra CF, podili se na vedeni antimikrobidlni [é¢by
a spolupracuje na tvorbé protiepidemickych opatreni.

Bioanalytik pro klinickou genetiku indikuje molekularné genetickou diagnostiku CF a poskytuje
specializované genetické poradenstvi pacientlim a jejich pribuznym.

Socialni pracovnik pomaha v praktickych zalezitostech zivota s CF, v oblasti socialnich davek a
socialniho zafazeni pacienta.

cl. 6

Dostupnost center CF

Pri zfizovani Center CF je zohledfiovano geografické hledisko, resp.mistni dostupnost (3 Centra
CF v Cechdch, 2 centra CF na Moravé).

U déti, u kterych byla pomoci novorozeneckého screeningu potvrzena diagnéza CF, je
postupovano dle doporuceného postupu (Véstnik MZ ¢. 6/2009).

L7

Organizace a napln péce o déti a dospélé v Centrech CF

|. Ukoly centra

Dusledné uplatriovani evropského doporuceni pro l1écbu pacientl s CF

Stanoveni a ovérovani diagndzy CF (potni test, molekularné genetické vysSetreni genu CFTR)
Pravidelné kontroly nemocnych

Pravidelné klinické seminare multidisciplinarniho tymu

Zavadéni modernich l1é¢ebnych postupl

Ovérovani novych lé¢ebnych pomlcek a rozhodovani o jejich zarazeni do standardnich
|é¢ebnych postupd

Spoluprace se zdravotnimi pojistovnami pri zajistovani Ghrady nezbytnych Iéku
Pravidelné poskytovani dat o stavu nemocnych do narodniho a evropského registru CF

Vypracovavani a provadéni edukacénich programt pro rodi¢e a nemocné s CF
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Organizace pravidelnych psychoterapeutickych skupin, vikendovych setkani i informativnich
schlizek rodi¢l s odborniky

Organizace pravidelnych prednaskovych dnd vénovanych novinkdm ve vyzkumu a 1é¢bé
Soucinnost s praktickymi Iékafri registrujicimi nemocné s CF

Informace Siroké verejnosti o onemocnéni

Uzka spolupréce s 'Klubem nemocnych CF' ( www.cfklub.cz )

Spoluprace s Evropskou spolecnosti CF ( www.ecfs.eu ) a ostatnimi odbornymi spole¢nostmi
Ceské lékarské spole¢nosti J.Ev. Purkyné, zabyvajicimi se timto onemocné&nim

Podil na pre a postgradualni vyuce tykajici se diagnostiky a Ié¢by CF

Uc¢ast na domacich a zahrani¢nich (Evropska unie a USA) grantovych projektech tykajicich se
CF, véetné sdileni biologickych vzork( a epidemiologickych dat pro mezinarodni vyzkumnou
spolupraci

Il. Novorozenecky screening

Ve Véstniku MZ ¢. 6/2009 byl uverejnén Metodicky ndvod k zajisténi celoploSného
novorozeneckého laboratorniho screeningu a nasledné péce, ktery se tyka mimo jiné nové
zavedeného celoploSného screeningu CF, ktery umoznuje ¢asnou a uniformni diagnostiku
onemocnéni. Novorozenecky screening umoznuje okamzité predani nove diagnostikovanych
pacientl do specializované péce Center CF, a tak zajisténi v€asné a nakladové efektivni 1éCby.

lll. Nové diagnostikovany pacient

Bezprostredné po stanoveni diagnézy CF nasleduje podrobné vysSetreni pacienta v Centru CF
vCetné jeho edukace a zahajeni komplexni [éCby.

IV. Ambulantni péce

Ambulantni péce, zahrnujici pravidelné dispenzarni prohlidky a ambulantni vySetfeni pfi
akutnich zménach zdravotniho stavu pacient(, je hlavni soucasti péce o nemocné s CF.
Dispenzarizace spociva v pravidelném ambulantnim vysSetreni pacientd v minimalné tfimési¢nich
intervalech. Kazda kontrola zahrnuje rutinni klinické vysetreni, zhodnoceni funkce plic a stavu
vyzivy a odbér respiracnich sekretl na mikrobiologické vysetreni.

Jedenkrat ro¢né se provadi komplexni zhodnoceni zdravotniho stavu pacienta, vcetné
podrobného laboratorniho vysetreni.

Zcela zdsadni nezbytnosti je dodrzovat pravidla separace nemocnych dle aktudlniho
mikrobiologického nalezu v dychacich cestach s ohledem na komplex Burkholderia cepacia,
Pseudomonas aeruginosa a Staphylococcus aureus resistentni k meticilinu.

Nemocni maji po celych 24 hodin moznost spojit se s Centrem CF telefonicky nebo prfimo.
V. Hospitalizace

Hlavnimi dlvody hospitalizaci u nemocnych s CF je edukace pfi stanoveni diagndzy a zahajeni
|é¢by, dale jsou nemocni hospitalizovani pfi plicnich exacerbacich nebo pfi ostatnich komplikacich
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CF vCetné moznosti zahajeni domaci intravendzni antibiotické 1éCby pfi pravidelné supresni 1é¢bé
infekce vyvolané P. aeruginosa. Je tfeba disponovat dostate¢nym |izkovym fondem k zajisténi
neodkladného pfijeti v pripadé potfeby. Podle pravidel hygienicko-epidemiologického rezimu
nesméji byt pacienti s CF hospitalizovani na spole¢ném pokoji a nesméji pouzivat spolecna socialni
zarizeni. Pacienti s infekci komplexem B. cepacia musi byt hospitalizovani na jiném 13zkovém
oddéleni nez ostatni nemocni CF. Indikace léCby v odbornych |éCebnach, popf. v lazenskych
|é¢ebndch je v souladu prislusnymi vyhlaskami a indikacnimi seznamy.

VI. Sdilena péce

Provadi se u nemocnych, ktefi nemohou na rutinni vySetreni dojizdét do relativné vzdalenéjSiho
Centra CF. Poradna sdilené péce pracuje v Uzkém kontaktu s Centrem CF a méla by mit v péci
minimalné 10 pacientd. Nutna je pritomnost lékare, sestry a fyzioterapeuta znalych problematiky
CF a dodrzovani hygienickoepidemiologického rezimu k zabranéni pfenosu infekce.

VII. Pfedavani nemocnych s CF v ramci Centra CF pfi dosazeni dospélosti

Predavani pacientl s CF z péce Centra CF pro déti do péce Centra CF pro dospélé dochazi pi
dosazeni dospélosti pacienta s CF, je flexibilni a plné respektuje individudini zdravotni stav
pacienta. Casti Center CF pro déti a dospélé spolu Uzce spolupracuji.

VIII. PéCe o0 nemocné s atypickymi formami CF

LécCeni atypickych forem je individualni. Pacienti jsou monitorovani pro zachyceni moznych
komplikaci. Nemocny je jednou za 6-12 mésicl vySetren v Centru CF a je poucen o tom, Ze se na
Centrum CF ma obratit kdykoli se objevi nové respiracni nebo gastrointestinalni priznaky.

Tabulka 1:

Nepodkrocitelnd minima pro ustanoveni Centra CF/poradny sdilené péce

Poradna sdilené

Centrum CF péée
min. pocet pacientl v péci 50 v pIné péci 10 ve sdilené péci
vék pacientl v péci Déti + dospéli Déti a/nebo dospéli
laboratof provadéjici potni testy ano neni podminkou

laborator zajistujici mol. genetickou dg. CF

ano

neni podminkou

Clenové specializovaného tymu

- |ékar

2 pro déti + 2 pro
dospélé

- zdravotni sestra

1 pro déti + 1 pro
dospélé
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- fyzioterapeut s pfisl. spec. 2 1
- py_triénl’vt?rapeut pro vyzivu dospélych/pro 1 0
vyzivu déti

- bioanalytik pro mikrobiologii 1 0
- bioanalytik pro klinickou genetiku 1 0
- socidlni pracovnik 1 0
- klinicky psycholog/détsky klinicky psycholog |1 0
- administrativni sila 1 0

Priloha ¢. 1

MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVi (MZ)

Meziresortni a mezioborova pracovni skupina pro vzacna onemocnéni

Prihlaska k zarazeni do sité

Center péce o déti a dospélé s cystickou fibrézou v CR

Zdravotnické zarizeni (ZZ):

Zdravotnicka zafizeni, ktera spolupracuji s pfihlasujicim se centrem a zajistuji tzv. sdilenou péci
(Poradny sdilené péce, viz ¢l. 5, odst. VI):
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Svym podpisem na této zadosti potvrzuiji, Ze:
1. vSechny Udaje uvedené v zadosti a prilohach jsou pravdivé

2. dodrzim vSechny podminky a kriteria stanovena ve Véstniku MZ, kazdou zménu
ozndmim neprodlené MZ nebo jinému zfizovateli a zdravotnim pojistovnam a umoznim
kontrolu jejich plnéni

3. souhlasim s tim, aby pro potreby zhodnoceni dosavadni ¢innosti zafizeni poskytla
zdravotni pojiStovna Meziresortni a mezioborové pracovni skupiné pro vzacna
onemocnéni potrebnd statistickd data (netyka se osobnich Gdajl o pacientech).

4.VcentrujevpéCi.......... détia............. dospélych Podpis statutarniho
zastupce a razitko ZZ

Vyplnénou a podepsanou pisemnou pfihlasku zaslete na adresu:

Ministerstvo zdravotnictvi CR, odbor zdravotnich sluzeb, Meziresortni a mezioborova pracovni
skupina pro vzacna onemocnéni, Palackého nam. 4, 128 01 Praha 2.

Dokumentace k zadosti statutarniho zastupce o zafazeni do sité Center péce o déti a dospélé s cystickou fibrézou v CR

1. Vycet zdravotnich pojiStoven, s nimiz ma pracovisté zajisténu smlouvu o vykonech odbornosti
pneumologie a détské |ékarstvi

2. Jména, kopie dokladu o nejvyssi dosazené kvalifikaci u vSech pracovnikl, ktefi jsou nositeli
vykon{ v oborech pneumologie, détské Iékarstvi a prislusné kvalifikacni predpoklady dalsich ¢lend
multidisciplinarniho tymu dle Cl. 4

3. Organizacni struktura pracovist, ktera jsou soucasti této prihlasky a jejich organizacni vztah k
dalSim pracovistim prislusného zdravotnického zafizeni (nebo pfiloZit vnitfni organizacni strukturu
nemocnice)

4. Stru¢ny popis prostorového usporadani pracovisté, které zajistuje péci o pacienty, véetné
nezbytnych hygienicko-epidemiologickych opatreni

5. Vycet spolupracujicich pracovist v ramci zdravotnického zafizeni, které se primo podileji na
péci o pacienty s cystickou fibrézou (CF)

6. Vycet spolupracujicich zdravotnickych zarizeni s podrobnym popisem oblasti spoluprace 7.
Popis zplsobU zajisténi vnitfni kontroly kvality

8. Kopie vyrocni zpravy zdravotnického zafizeni za posledni ukonéeny kalendarni rok

9. Kopie rozhodnuti MZ o udéleni akreditace pro specializa¢ni pripravu lékard v oborech
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pneumologie, détské Iékarstvi a dalsich odbornosti ¢lend multidisciplinarniho tymu
10. Seznam pracovnikd, ktefi jsou registrovanymi skoliteli postgradualniho studia

11. Seznam pridélenych grantd na vyzkum a vyvoj v oblasti zdravotnictvi za poslednich 5 let, se
zvlastnim zretelem na CF.

12. Seznam 10 nejkvalitnéjSich publikaci v odborném tisku za poslednich 5 let ¢innosti a pocet
vsech ostatnich publikaci za stejné obdobi

13. Potvrzeni od spravce narodniho registru CF o poctu pacientl v plné/sdilené péci

STANOVISKO
Meziresortni a mezioborové pracovni skupiny pro vzacna onemocnéni

Pracovisté:

spliuje / nespliuje (hodici se oznacte kfizkem x) podminky pro zafazeni do sité
O

Jméno a podpis predsedy Datum
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