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\ Navd elektronicky.
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LEGISLATIVA

» Zakon ¢.372/2011 Sb., o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich
poskytovani (zakon o zdravotnich sluzbach)

» Zakon ¢.110/2019 Sh., o zpracovani osobnich udaj

» Vyhlaska ¢. 373/2016 Sb., o preddvani udaji do Narodniho
zdravotnického informacniho systému

» Narizeni Evropského parlamentu a Rady (EU) 2016/679 ze dne 27.

dubna 2016 o ochrané fyzickych osob v souvislosti se zpracovanim

osobnich udajld a o volném pohybu téchto udajd a o zruSeni smérnice
95/46/ES (obecné nafizeni o ochrané osobnich udajd) — GDPR
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Elektronické hlaseni

* Vyplnénim elektronického formulare
 Okamzita zpétna vazba
* Pracné, casové narocné

 Davkovym vkladanim pomoci XML
souboru

e Exportovana z nemocnic¢niho
informacniho systému

* Snadné pro zdravotnicky
personal

e Qvérenitrva 24 h., musite najit
chybu, opravit zdznam, znovu
poslat
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NRRZ - Vrozené vady

Celoplosny populaéni registr fungujici od r. 1965

Sleduji se vrozené vady (VV), geneticky podminéna onemocnéni (GPO) a jina vzacna onemocnéni (RD) zjisténé:
* uplodu, kdy se VV zjistila pfi prenatalni diagnostice a u samovolnych potratt nad 500 gramu
* mrtvé narozeného ditéte
* Zivé narozeného ditéte bez omezeni véku (dor. 2015 do 15. roku Zivota)

Do registru hlasi jakakoliv odborna oddéleni poskytovateli zdravotnickych sluzeb, kde byla VV, GPO, RD
diagnostikovana. VV/GPO/RD se hlasi tehdy, kdy je jednoznaéné rozpoznano a jmenovité uréeno. Onemocnéni se
nehlasi ve fazi podezieni. Kazdou nové (i dodateéné) zjisténou VV/GPO/RD je tieba hlasit samostatné.

V prabéhu let se ménil pocet vrozenych vad, které bylo do registru mozné zadat. Do roku 2016 se zaddvaly pouze dg.
dle klasifikace MKN-10. Od r. 2016 Ize do registru zadat geneticky podminéna a jina vzacna onemocnéni dle
klasifikace Orphanet, SSIEM a OMIM.

Hlaseni do NRRZ — Vrozené vady

1996
1964 1975 1994 1997 2000 2016
| | | | 5
[ T I ] g
< > < > << V3echny VV i mimo XVII. kap. MKN-10
36 vybranych VV 60 vybranych VV . ) . . . .
» VV diagnostikované u plodl (prenatalni diagnostika)
» Data o narozenych s VV doplfiovdna ze Zpravy o
VSechny VV, zafazené novorozenci
do XVII. kap. MKN-10; Ly Rozsifeni o geneticky podminéna a jina vzacna
VV u déti do 15 let véku onemocnéni; VV a onemocnéni zjisténa u déti i

dospélych
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aseni vrozené vady, GPO

Mnozstvi hlasenych polozek se lisi z hlediska:
* Vrozenda vada * geneticky podminéné onemocnéni (zjednodusend datova struktura)
* Plod * dité do 1 roku véku * pacient starSiho 1 roku (nehlasi se polozky o rodicich)
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NRRZ — Vrozené vady

* 0Od roku 2000 se do registru dohravaji
zaznamy s vrozenou vadou z Hlaseni o
novorozenci (NRRZ — Novorozenec).
Jejich podil v sou€asnosti Cini cca 50 %.

* Novorozenec (pacient) muze byt v
registru nékolikrat = spojeni
vrozenych vad k jednomu novorozenci
provadi aZ UZIS CR jako podklad pro
analytické vypocty.

* Metodika, Datové rozhrani, Publikace
naleznete na strankach www.uzis.cz

@ Ustav zdravotnickych informaci a statistiky CR
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ONAS NZIS  KONFERENCE  KOMUNIKACESUZIS  AKTUALITY

Institute of Health Information and Stotistics of the Crech Republic

Registry a sbér dat

NRRZ - Modul vrozenych vad (VV)

Plén sbéru dat

Registrace a vstup do registrli

Roni vykazy b

Nérodni registr poskytovatell
2dravotnich s\ulz?:

Nérodni registr zdravotnickych
pracovnikii

Nérodni registr hrazemych
2dravotnich sluleb

Ostatni rezortni registry »

Klasifikace »

Ochrana vefejného zdravi »

15 2 datovjch soubord) {50

IS 2 datovyrch soubord (SSZ

Doporudené cldnky

Zdravotnickd rocenka Ceské
republiky 2018

Novd webovd prezentace UZIS (R
Konference NZIS Open 2019
IV, roénik sympozia Dekubity -

sdileni zkuSenosti na mezindrodni
tirovni

Statisticke vystupy

Omodulu  Rozsah Gdajd “ Datové rozhrani  Publikace

Dokumenty
Zdvazné pokyny - metodika
[3 Nérodni registr vrozenych vad (verze 034-20190101) - Verze platnd od 1. 1, 2019
[ Nérodni registr vrozenych vad (verze 009-20160101) - Verze platnd od 1, 1. 2016 do 31, 12, 2018
(B Nérodni registr vrozenych vad (verze 009-20120701)
B Nérodni registr vrozenych vad (verze 009-20091001)
B Nérodni reqistr vrozenych vad (verze 009-20070101)
NRVV - Vzor listinné podoby pro preddvdni iidajit
Novy vzor listinné podoby hléSeni ,Vrozend vada plodu nebo ditéte” souvisejici s obménou datové struktury v
rémyi elektronizace registrl. Platnost od 1. ledna 2016.
A Formuléf Vrozend vada plodu nebo ditéte - platny od 1. 1. 2016
B Formuléf Vrozend vada plodu nebo ditéte - platny do 31, 12, 2015
Upozornént: povinné a nepovinné poloZky od 1. 1. 2016 v NRRZ
Povinné paloZky rozdélujeme na tzv. univerzdiné povinné a podminéné povinné, viz pfiloha.

[ Povinné a nepovinné poloZky od 1. 1, 2016 v NRRZ

Podklady pro novou datovou strukturu NRVV platnou od 1. 1. 2016

Nejvétdi zménou v registru vrozenych vad je roziifeni hlédeni o vzacné choroby a geneticky podminénd
onemocnéni (GPO). Pro tyto Gdely byly nové dopinény kromé soutasné platné Mezindrodni klasifikace nemoci
MKN-10 dalii tfi klasifikaEni systémy, a to OMIM, Orpahnet a SSIEM. Pro hidSeni vzacnych a geneticky
podminénych chorob bude platnd zkricend datové sada. Protole nékteré vzacné choroby je moiné diagnostikovat

http://rd-code.eu
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Publikovani B

=]

z . . .« v ’ v v ’ . \’Y ) C 3 \'r ‘\,"Y
* Udaje se publikuji s dvouroénim zpozdénim. Dle metodiky rozené vad

registru se uvadeéji pocty za narozené, kterym byla vrozena vada
diagnostikovana do 1 roku véku.

u narozenych v roce

=]

*  Publikace Vrozené vady u narozenych v roce
*  https://www.uzis.cz/index.php?pg=vystupy--tematicke-rady&id=779

=

UzIS CR

=]

Vyvoj poctu Zivé narozenych s vrozenou vadou v letech 1980-2017 pro CR

600
'Y ——Chlapci
S Celkem
o <
= 5 400 e : : |
T C
[ =]
= N ’J M
o = 300
§ @ vl
@
S 200
0
2
N
100 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1
1980 1984 1988 1992 1996 2000 2004 2008 2012 2016

Pozn.:

Vrozené vady zjisténé do 1 roku Zivota uvadéné podle roku narozeni.

Hlaseni do NRVV zaznamenalo béhem vyvoje znaéné vykyvy spojené se zménou metodiky registru. V pribéhu let se ménil po¢et moznych vrozenych vad, které se do NRVV mohly zadavat. Od roku 1964 se zaznamenavalo pouze 36 vybranych VV a od r
1975 jiz 60 VV. V obdobi let 1994—1996 bylo mozné pofizovat vSechny VV, zafazené do XVII. kap. MKN-10, a to pouze u déti do 15 let véku. Od roku 1997 Ize do NRVV zadavat vSechny vrozené vady i mimo XVII. kap. MKN-10. Od roku 2000 jsou zahrnu

" Zivé narozeni s vrozenou vadou, za které nebylo odevzdano Hla$eni vrozené vady, ale vada byla uvedena na Zpravé o novorozenci.



VYSTUPY Z REGISTRU

e Regionalni zpravodajstvi NZIS

e https://reporting.uzis.cz/

9.3.6 Vrozené vady u Zivé narozenych podle prenatalni diagnostiky (VV
zjisténa do 1 roku ditéte)

Nazev 9.3.6 Vrozené vady u Zivé narozenych podle prenatélni diagnostiky (VV zjisténa do 1 roku ditéte)

Kliéové slova wrozené vady, novorozenec, narozene Zivého ditéte, prenatalni diagnoza

Uzemi Hiavni mésto Praha

Rok 2014

Popis Vrozené vady podle prenataini diagnostiky u Zivé narozenyich v daném roce, zjisténé a nahlasené do 1 roku téchto déti, absolutni pocty
2drof U218 (NRVV)

DiileZité upozomeéni  Data odpovidaji stavu registru 29.6.2017

Poznamka Potty za CR zahmuti jaké pfipady cizincd, bezdomovci a osob s neudanym bydlistém

w Graf Mapa Dal3i vystupy & m P DTSR Hodnoty pro region/CR w

Zadost o analyzu/export dat

*  https://www.uzis.cz/index.php?pg=kontakt--
zadosti-o-data-analyzy

Q w/en

o4 [stav zdravemickyich infarmaci a statistiky CR
m ONAS  NZIS  KONFERENCE  KOMUNIKACES UZIS  ANTUALITY
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Registry a sbér dat Statistické vystupy

Metodicka podpora

Podani Zdadosti o export, analyzu dat z NZIS

Podani zadosti o export dat

FormulaF siout! pro podéni 2idosti o export dat z NZIS.

Elektronicks padatelna

Poskytovan!informaci

Zadost miFe byt zasiéna jako podepsany (svent. s ovifenym podpisem) papirowy formulaf na adresw UZIS CR nebe
odesléna jako .pdf dokument {event. podepsany kvalifikovanym elekeronickjm podpisem) na adresu uzis@ueis cz.

Uhrady za poskytevani infarmaci

Hapifts ndm

P V piipad, f= j& #3dost poduina za poskytovatsle zdravotnich slujen, keary poZaduje konkrétni Gdaje o swch
Pripominky k novému webu pacientach [dale jen _Zadatel*], miiZe bjt 2idost ufinéna pouze prostPednictvim statutémiho zastupce daného
poskytovatele, 3 0 jen pro jeho pacienty 2 pouze 2 nérodnich zdravotnich registrl kreré jsou uvedeny v piiloze zékona
o zdravotnich stufbéch [373). ¥ tormto pHipadé poskytovatel zdravotnich siufeb zafle tidost na UZIS CR v listinné
padohé s iifednd ovéfenjm podpisem statutérnihe zistupce Zadatele, nebe pdf dokument podepsany kualificovanym

Doporudené cldnky

Zdrayotnickd rodenka Casié

E-mail: uzisBuzis.cz
1A AANE3033 AIF. FIAAAYIESS

republiky 2018 isem statutirnino zéstupre Zadatsie.
Novd webovd prezentace UZIS CR Pro organizace statni sprévy je moné pouZit | pfadani formou datové schranky.
— Konference NZIS Open 2015 i Ihifta pro vyfizeni 23dosti je nep po i porady vedeni U215 €R, nejdéle viak do 30 dni od
Prenatélni diagnostika jeiiha dorufen, resp. od dorufeni viech podkiadh ze strany Zadatele.
5 T AT T 7 TV, ronik sympozia Dekubity -
Vrozené vady Pozitivni | Negativni | Nedéldna | Neudana | Celkem sdileni zkuZenosti na mezindrodni R Eormulif - Poddni $desti o export dat = NZIS (50 KB)
Tirovni
Q00 - Q07, nervové soustar 1 1 0 19 2 o i . .
L Epidemilogie nidori u détia Poddni Zdadosti o analyzu dat
Q10-Q18, oka, ucha, obliceje a krku 0 1 L 25 ﬂ,ﬁ%‘;&,’.‘;ﬂ"m‘mmm Formul3 sloud! pro podéni Zidost o anatjzu datz NZIS.
1120-028; obéhoveé soustany 13 u 2 33 an Otevfend date UZIS CRna Zadast miFe byt zasidna jako podepsany papirovy formulsF na adresu UZIS CR neba odesldna jako pdf dokument na
030- 034, dyjchaci soustavy 1 0 0 5 6 Herkenne 2L e b
035-Q37, rozétép riu a rozétép patra 2 0 0 19 7 Fublikace datové sady NRPZS Pro organizace stitni sprivy je modné poulit | pfedani formou datové schrinky.
Q38 - Q45, jiné WV travici soustavy 1 1 0 27 29 Wa rozdil od exportl dat znamens anzljza predénivysledid ve formé tabulek, grafl nebo sumérnich disel, kieré
- vznikaji statistickou analyzou dat NZIS.
50 - 056, pohlavnich organt 1 7 1 a6 105 & S
Q68 58 ot L i Iniita pro vyfizeni Zadosti je nep po i porady vedeni U215 CR, nejdéle viak do 30 dni od
Q60 - Q64, moCove soustavy 17 3 0 38 58 jeiihe dorufent, resp. od dorufeni viech podkladd ze strany Zadatele.
Q65-Q79, VV a deformace svalové a kostemi soustavy 1 5 4 105 15 [ Formuisf - Poddni Zidesti o analjzu dat z NZIS (35 kB]
. [ Request for analysis of dats from NHIS {55 kB}
Q80 -Q89, jiné W 2 1 1] 2 26
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Orpha kody — Stav registru k 13.2.2020

Diagnozy Orpha dle zplisobu Diagndézy Orpha podile kraje
zadani hlaseni 50 Frekvence zadavani pfipadii zdravotnického zarizeni
40
16% m pies 3 30 Hi
‘v 0, u .m.
formulat 8 25%
= 20 Praha
, , o
davkovym . 10 ,
e 58 I I ostatni
vkladanim S o H N
VI-19 VII-19VIII-19 1X-19 X-19 XI-19 XII-19 1-20 1I-20
Meésic a rok zadani
Diagndzy dle klasifikace Orpha podle roku zjisténi Nejcetnéjsi diagnozy dle klasifikace Orpha
100
90
80 ¢ y
=]
©T 70
2
s 60
<
E‘ 50 42642 PFAPA syndrom 21
(@] 0 404580 Juvenilni polyartritida 21
E 247846 Oligoartikularni juvenilni artritida bez antinukledrnich protilatek 19
8 30 85438 Artritida s entezitidou 9
20 42 Deficit dehydrogenazy acyl-CoA se stfedné dlouhym fetézcem, MCADD 7
10 90636 Autozomalné recesivni nesyndromova senzorineuralni hluchota 7
0 b - - 79254 Klasickd fenylketonurie 6
2010 2015 2016 2017 2018 2019 2020 85408 Juvenilni revmatoidni faktor-negativni polyartritida 6
Rok zji§tén|' GPO/VV 85414 Systémova forma juvenilni idiopatické artritidy 6
247854 uvenilni idiopaticka polyartritida s negativnim revmatoidnim faktorem s 6

antinuklearnimi protilatkami

Pozn.: Analyzovany jsou vSechny diagndzy Orpha, které byly od r. 2016 do registru zadany. V soucasnosti nelze vyvozovat zavéry o vyskytu
vzacnych onemocnéni. Vysledky jsou ovlivnény specializaci oddéleni, které do registru tyto onemocnéni zadavaji, a po¢tem oddéleni,
které se pridavaji k zadavani diagnoz dle klasifikace Orpha.
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Mezinarodni spoluprace

* Data z NRVV jsou cennym zdrojem informaci i na mezinarodni Grovni - data jsou
sdilena napf. Svétovou zdravotnickou organizaci (WHO), Organizaci pro hospodarskou
spolupraci a rozvoj (OECD).

* Evropské referencni sité (European Reference Networks, ERN) jsou tzv. evropské
virtualni sité mezi jednotlivymi poskytovateli zdravotni péce, jejiz odbornici se zabyvaji
vzacnymi onemocnénimi.

* V oblasti epidemiologie VV jsou dlleZitymi partnery organizace EUROCAT a
International Clearinghouse for Birth defects Surveillance and Research (ICBDSR) —
monitoring incidence a efektivity prenatalni diagnostiky —— nezbytné pro srovnani
vysledk(l etnosti VV a jejich trend@ (problematika reprodukéniho zdravi v CR).

* Orphanet Reports Series / Procedures — https://www.orpha.net/consor/cgi-
bin/Education.php?Ing=EN

e 3 Orphanet Report Series
Annual Report ] : eases cosecion
2014 ¥

International Clearinghouse

Q for Birth Defects Wy@
Surveillance and Research v"* ¥ . —
Seznam vzacnych onemocnéni a synonym:
Uvedeno v abecednim poradi
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Zaverem - Proc hlasit

e Rutinni hlaseni se mlze jevit jako neprijemna povinnost, ale ... online podoba
registru dava hlasicim zarizeni zpétnou vazbu => moznost pracovat ucelené
se svymi daty, kontrola nad daty, vyhledavani podle rodného Cisla pacienta
(zamezeni duplicity), moznost dodatecné opravy / doplnéni v hlaseni.

Do budoucna moznost vygenerovani zakladnich udaji vlastniho
zdravotnického zarizeni Ci moznost porovnani s celorepublikovymi daty.

* Podklady pro védeckou Cinnost — zpresnovani diagnostiky na Uroven
genotypu pacienta.

* Databaze je jednim z podkladu pfi tvorbé koncepce planovani soucasné
zdravotni péce a s ni spojenou ekonomickou narocnosti — je tedy dllezité ji
vypliovat co nejpresnéji a nejkompletnéji.

¢ Zmeéna uhradového mechanismu pojistoven — jeden z moznych podkladd.
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Kontakty

Mgr. Radka Pohlova Megr. Jolana Cady
metodik a analytik NRRZ analytik, specialista
tel.: +420 22497 2264 tel.: +420 22497 2832
email: Radka.Pohlova@uzis.cz email: Jolana.Cady@uzis.cz
Magr. Jitka Jirova MUDr. Miroslav Zvolsky
metodik a analytik NRRZ vedouci Oddéleni klinickych
tel.: +420 22497 2832 klasifikaci DRG
email: Jitka. Jirova@uzis.cz tel.: +420 22497 2718

email: Miroslav.Zvolsky@uzis.cz
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