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ORPHA kódy 

• Kódovací systém specifický pro   VO

• Unikátní kód pro 
– skupinu VO („group“)

– onemocnění („disorder“)

– podtyp onemocnění

• Umožňuje primární a sekundární 
využití zdravotních dat

• Přístup k dalším informacím z oblasti 
VO

• https://www.orphanet.net
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„Use cases“ sdílení dat

• Primární
– Plánovaná péče

– Neplánovaná péče

– Virtuální konzultace (CPMS)

– Registry VO (národní, ERN)

• Sekundární
– Indikátory péče pro poskytovatele, plátce, 

MZ – zdravotní politika

– Výzkum

– Monitorace ERN
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Primární zadání dat o pacientovi s VO
WP8 Survey, Joint Action JARDIN

• How is the original patient information 
first captured in your institution?
– Otázka na představitele center ERN

– Plná digitalizace zatím není implementovaná

– Klinici často kombinují digitální a papírovou 
dokumentaci
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Primární záznam dat
WP8 Survey, Joint Action JARDIN

• Which Electronic Health Record systems are used?
– 158 nemocnic z 25 zemí : přes 70 různých systémů…

– Fragmentace EHR systémů 
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Implementace ORPHA kódů v zemích EU
WP8 Survey, Joint Action JARDIN



Implementace ORPHA kódů v zemích EU
WP8, Joint Action JARDIN



Update Metodiky pro vykazování ORPHA kódů

• Podklady pro kódování a místa 
vykazování VO
– Identifikace případů VO

– Online nástroje

• Výchozí předpoklady

• Pokyny a podmínky pro 
kódování

• ORPHAkódy v dokladech pro 
provedení úhrady péče
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https://www.rd-action.eu/wp-
content/uploads/2017/05/D5.2_Standard-procedure-
and-guide_final.pdf

https://www.rd-action.eu/wp-content/uploads/2017/05/D5.2_Standard-procedure-and-guide_final.pdf#:~:text=In%20this%20document%2C%20general%20rules%20for%20routine%20coding,purposes%2C%20additional%20rules%20and%20guidelines%20might%20be%20needed.
https://www.rd-action.eu/wp-content/uploads/2017/05/D5.2_Standard-procedure-and-guide_final.pdf#:~:text=In%20this%20document%2C%20general%20rules%20for%20routine%20coding,purposes%2C%20additional%20rules%20and%20guidelines%20might%20be%20needed.
https://www.rd-action.eu/wp-content/uploads/2017/05/D5.2_Standard-procedure-and-guide_final.pdf#:~:text=In%20this%20document%2C%20general%20rules%20for%20routine%20coding,purposes%2C%20additional%20rules%20and%20guidelines%20might%20be%20needed.


Podklady pro kódování

• Případy vzácných onemocnění jsou identifikovány a zadávány:

– Do Národního registru reprodukčního zdraví, modul vrozené vady 
(pro vzácné vrozené vývojové vady)

– V rámci systému pořizování a předávání dokladů pro provedení 
úhrady poskytnuté zdravotní péče prostřednictvím dokladů 01, 02, 06

– Do Národního registru hrazených zdravotních služeb

– Do elektronické zdravotnické dokumentace

– Do Národního registru vzácných onemocnění (NRVO) po jeho 
legislativním ukotvení
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Výchozí předpoklady
• Informace o klinickém stavu pacienta s VO vedoucí k přidělení ORPHAkódu jsou primárně 

zaznamenávány do NIS CVSP-VO 
• Informace o klinickém stavu pacienta v NIS jsou považovány za elektronickou zdravotní 

dokumentaci a dle možností jsou vedeny ve strukturované podobě dle platných 
obsahových standardů.

• Zadávání ORPHAkódu do různých informačních systémů (opakovaným ručním vkládáním 
dat) je nevhodné, správným způsobem sdílení již jednou zadané informace o vzácném 
onemocnění je zajištění automatické komunikace informačních systémů prostřednictvím 
informačních standardů. 

• Pro detailní identifikaci konkrétního onemocnění je používán ORPHA kód (kód MKN-10 - 
pokud existuje - je prakticky získán za použití převodních tabulek)

• ORPHAkódy mohou být v jedné ze tří úrovní:
– skupina onemocnění,
– onemocnění,
– varianta (subtyp) onemocnění.
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Základní pravidla kódování
• ORPHAkód je zaznamenán v rámci stanovení klinické diagnózy vzácného onemocnění.
• O přidělení ORPHAkódu rozhoduje kvalifikovaný odborník na specializovaném pracovišti (CVSP-

VO a spolupracující pracoviště dané skupiny definované příslušnou ERN).
• ORPHAkód daného onemocnění je v NIS zaznamenán v samostatném datovém poli.
• ORPHAkód je v NIS přiřazen na úrovni pacienta, nikoliv pouze na úrovni případu poskytování 

péče.
• Preferovanou úrovní podrobnosti ORPHAkódů je „onemocnění“, pokud diagnózu není možné 

jednoznačně potvrdit dostupnými metodami, lze zvolit ORPHAkód na úrovni „skupina 
onemocnění“.

• Pokud je v průběhu diagnostického procesu zpřesněna původní informace ze „skupina 
onemocnění“ na konkrétní „onemocnění“, nahradí se obecnější ORPHAkód ORPHAkódem 
konkrétnějším.

• Pokud je diagnóza přehodnocena a nadále není považováno za vzácné, v informačním systému se 
OPRHA kód u daného pacienta odstraní a dále se nevykazuje. Historické záznamy nejsou zpětně 
korigovány.

• Výjimečně může mít pacient víc než jedno vzácné onemocnění – v tom případě může mít 
zaznamenán v informačním systému poskytovatele zdravotních služeb víc než jeden ORPHAkód. 
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ORPHA kódy v dokladech pro úhradu péče

• Nezávisle na kódech MKN-10 vykázaných na pozici Základní diagnóza a 
ostatní diagnózy se VO uvádějí na dokladech 01, 02 a 06 ve větě typ 5 - 
ORPHA kódy. 

• VO na dokladech 01, 02 a 06 vykazují pracoviště poskytovatelů, kteří 
diagnostikovali nebo se podílejí na léčbě VO. Nemusejí je vykazovat na 
dokladech pracovišť komplementu. 

• Nehledě na charakter poskytované péče a její vztah ke konkrétnímu VO 
jsou vždy poskytovatelem uvedeny všechny ORPHA kódy daného pacienta

• V případě předání pacienta mezi specializovanými pracovišti, přebírající 
specializované pracoviště nadále vykazuje již přidělený ORPHA kód.
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Závěr

• ORPHA kód = základní položka
– CDE datasetu VO

– minimálního evropského datasetu VO

– národních datových standardů (PS, PZ)

– NRVO

• Implementace ORPHA kódů=parametr 
hodnocení poskytovatelů ERN center
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