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11. revize MKN (ICD-11)

• ICD-11 založena na základní sémantické síti 
termínů a významů – Foundation

• ICD-11 vytváří derivační linearizace se zbytkovými 
kategoriemi – např. „nezařazený jinde“

• Zavedení „postkoordinace“ – detailnější popis

• Vzácná onemocnění ve Foundation dobře 
zastoupena – spolupráce pracovní skupiny 
z konsorcia Orphanet
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Problémy RD v ICD-11 

• 1) objevují se často pouze ve Foundation pod 
hranicí statistik mortality a morbidity (MMS)

• 2) který primární rodič je nejúčelnější v 
monohierarchii MMS?

• 3) aktualizace velkého množství 4x ročně
– identifikace nových jednotek = dynamický proces
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Fanconiho anémie

• objevuje se ve Foundation

• zařazena do obecnější kategorie: vrozená 
aplastická anémie (3A70.0)

• má ve Foundation identifikátor URI 
(http://id.who.int/icd/entity/1500851497), který 
se liší od kódu báze-34 v MMS

• OMIM obsahuje 19 záznamů ve fenotypové sérii 
pro Fanconiho anémii, Foundation ICD-11 má 
pouze jeden záznam
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Kódování detailu RD

• V souladu s Orphanetem- evropskou platformou pro 
vzácná onemocnění

• Uchovává všechny podrobnosti pomocí „jedinečného 
identifikátoru“ (URI) v elektronické dokumentaci

Příklad z ICD-11: 
• Fetal Valporate Syndrome 
• URI: http://id.who.int/icd/entity/1055155432
• StatisticalCode: LD2F.0Y Other specified toxic or 

drug-related embryofetopathies
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Příklady neidentifikovatelné v MKN-10
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X-vázaná Emeryho-Dreifussova
svalová dystrofie



Příklady neidentifikovatelné v MKN-10
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Deficit dihydropyrimidinázy



Příklady neidentifikovatelné v MKN-10
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Deficit sukcinátsemialdehyddehydrogenázy



Závěr

• ICD-11
– expresivnější, komplexnější

– ucelenější linearizace statistik mortality a morbidity 
(MMS)

– vzácným onemocněním kód linearizace není vždy 
přiřazen

– vývoj přinese vazby na robustnější ontologie a posílí 
aplikaci linearizace MMS v klinickém popisu

– předpoklad vytvoření převodové tabulky 
ORPHAcodes–MKN-11
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Děkuji za pozornost.
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