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Zakladni informace k pouzivani systému
ORPHAcodes

= ORPHAcodes je mezinarodni kodovaci systém vzacnych onemocnéni identifikujici
unikatnim kédem nosologické jednotky, jejich skupiny a varianty.

= Dlvodem pro jeho zavadéni je skutecnost, Ze systém MKN-10 neni vhodny pro pres-
nou identifikaci vzacnych onemocnéni, zejména pro nedostatecnou miru podrob-
nosti (granularity). Pod jednim kddem MKN-10 se mohou vyskytnout vzacna one-
mocnéni, ktera se vzajemné lisi klinickym obrazem, pribéhem i prognoézou.

= Systém ORPHAcodes nabizi rizné urovné klasifikace v ramci dané skupiny onemoc-
néni od stanoveni Sirsi skupiny (napr. nervosvalova onemocnéni) az po zcela kon-
krétni, obvykle (ale ne vzdy) geneticky definovanou jednotku (napr. Duchennova
svalova dystrofie).

= ORPHAcodes pro potreby popisu vzacnych onemocnéni by mély byt, resp. budou
soucasti strukturovaného elektronického zdravotniho zaznamu pacienta (EHR)
v prostredi Klinickych informacnich systéma.

= Vzacné nemoci kdéduji v systému ORPHAcodes vyhradné clenska pracovisté Eu-
ropean Reference Networks, ERN (budouci Centra vysoce specializované péce
0 pacienty se vzacnymi onemocnénimi), podle pravidel, ktera jsou jim znama.
Kod pridéluje (osetrujici) lékar.

=  ORPHAcodes vykazuji (podminkou je podle vyse uvedeného bodu stanoveny kod)
i dalsi pracovisté stejného poskytovatele. Pokud pridéli nékteré z center
ERN-EpiCAR kod ORPHA (napr. ORPHA 263516, tedy koéd pro Progresivni myoklo-
nickou epilepsii zptsobenou deficitem KCTD7) vykazuji tento kéd vsechna praco-
visté stejného poskytovatele péce (stejné nemocnice).

= Pracovisté jinych poskytovateld ORPHAcodes nevykazuji, avsak mohou jich vyuzi-
vat spolu s prevodnimi tabulkami k urceni kodu MKN-10. Napr. kodu ORPHA
263516 odpovida MKN-10 kod G40.3 - Generalizovana idiopaticka epilepsie a epi-
leptické syndromy.

=  ORPHAcode se vykazuje - pri splnéni vyse uvedenych bodU - vzdy (tedy nezkouma
se, zda nemoc méla vliv na péci v ramci dané epizody péce).

= Prislusny MKN-10 kod se vykazuje podle pravidel kodovani MKN-10.

Vyhledani kédu MKN-10 v Aplikaci PVD
podle ORPHA kédu

Abecedné Tabelarné Novotvary Latky a chemikdlie Revize

(L] Zohlednit diakritiku Zobrazit Orpha kédy
@® Hledat ve vétvich

Pocet nalezenych radku: 5

EPM3 (synonymum ORPHA 263516) G40.3
PME typ 3 (synonymum ORPHA 263516) G40.3

Progresivni myoklonicka epilepsie zplsobena deficitem KCTD7 (synonymum ORPHA 263516)
G40.3

Progresivni myoklonicka epilepsie, typ 3 (ORPHA 263516) G40.3
Progresivni myoklonicka epilepsie, typ 3 (synonymum ORPHA 263516) G40.3

Vyhledani kédu MKN-10 v Aplikaci PVD
podle pojmenovani vzaché nemoci

Abecedné Tabelarné Novotvary Latky a chemikdlie Revize

(] Zohlednit diakritiku Zobrazit Orpha koédy
@® Hledat ve vétvich
O Hledat shora

Pocet nalezenych fadku: 1

Progresivni myoklonicka epilepsie zplisobena deficitem KCTD7 (synonymum ORPHA 263516)
G40.3

Nadale plati, Ze velmi uvitame vSechny vase pripominky k soucasnému
usporadani PVD a také podnéty pro dalsi zlepSovani.
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