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Stretnutie predstavitelov plnych aj pridruzenych ¢lenov
European Research Networks - ERN-LUNG bolo pracovnym
stretnutim, ktoré malo za ciel predovsetkym prezentovat pa-
neuropske aktivity ERN LUNG a Clinical Research Collabo-
ration (CRC) a vyvolat diskusiu o ideovej naplni ich ¢innosti.
ISlo o prvé stretnutie, na ktorom sa ztcastnili zastupcovia
poskytovatela zdravotnej starostlivosti zo Slovenskej republiky.

Plicna artériova hypertenzia (PAH) je zriedkava choroba
drobnych tepien v plicach, ktora spdsobuje tlakové pretaze-
nie a zlyhanie pravej komory. Preto je v zornom poli najma
dvoch medicinskych $pecializacii, pneumoldgie a kardiologie.
Manazment pacientov s PAH je v ramci eurdpskych krajin
organizovany rozlicnym spdsobom. Vo viacerych krajinach,
napriklad vo Franctuzsku, je PAH doménou pneumoldgov.
V Taliansku sa nou zaoberaju predovsetkym kardiologovia.
Mnohé dokumenty, ktoré sa tykaju diagnostickych a terape-
utickych postupov, st preto vysledkom spoluprace Eurdpskej
kardiologickej spolo¢nosti (ESC) a Eurdpskej respirologickej
spolo¢nosti (ERS). Vedecké prace z oblasti PAH publikuju
tak kardiologické, ako aj pneumologicky orientované ¢asopisy.
V Slovenskej republike sa diagnostika a liecba PAH uskutoc-
nuje v $pecializovanych centrach, ktoré st stcastou ustavov
kardiovaskularnych chordb. Kardiologovia z tychto centier uzko
spolupracuju s pneumolégmi. Centrum pre PAH na Oddeleni
zlyhévania a transplanticie srdca Narodného ustavu srdcovych
a cievnych chorob v Bratislave sa dlhodobo systematicky za-
obera diagnostikou a liecbou PAH. Okrem toho vykonéva aj
prednéaskovu a publika¢nu ¢innost a edukaciu lekdrov a inych
zdravotnickych pracovnikov v oblasti PAH. Kazdoroc¢ne tiez vo
forme workshopu organizuje Okruhly stél PAH, kde si vymie-
naju praktické skasenosti odbornici zo vsetkych centier v SR.

ERN-LUNG je eurdpska siet poskytovatelov zdravotnej
starostlivosti a pacientskych organizacii, ktora sa zaobera
zriedkavymi chorobami pluc. Je sucastou $irsej Struktury
24 Eurdpskych referenc¢nych sieti pre zriedkavé ochorenia.
Zameriava sa na potreby pacienta a jej cielom je redukcia
morbidity a mortality na zriedkavé ochorenia plic u osob
bez zretela na vek. Hlavné tazisko tohto neziskového projektu
je v oblasti klinickej mediciny. Cinnost ERN-LUNG sa usku-
to¢nuje prostrednictvom klinickej starostlivosti o pacienta,

ale aj edukacie, vyskumu, vymeny poznatkov a zasadzovania
sa o prava pacienta. ERN poskytuju klinickym pracovnikom
centralizovani cezhrani¢nu platformu na ziskavanie poznatkov
a skusenosti s cielom zlepsit pristup pacienta k diagnostike,
starostlivosti a liecbe, budovat spolo¢né databazy zriedkavych
ochoreni a vytvarat odporucania pre klinickt prax. Gestorom
ERN je Eurdpska komisia. ERN-LUNG v procese schvalovania
pristupu jednotlivych poskytovatelov starostlivosti ziskala
spolahlivé informacie o infrastrukture, registroch pacientov,
poctoch a charakteristikdch pacientov, kvantite a zlozeni od-
bornikov jednotlivych participujucich centier. Narodny tstav
srdcovych a cievnych chordb v Bratislave sa na jesen 2019 stal
pridruzenym ¢lenom iniciativy ERN-LUNG pre oblast PAH
a chronickej tromboembolickej plucnej hypertenzie.
Profesor Olivier Sitbon (Hopital Kremlin-Bicétre, Pariz)
podrobnejsie informoval o programe CRC. Na rozdiel od
ERN-LUNG, CRC je projektom Eurépskej respirologickej
spolo¢nosti. Program CRC bol zalozeny v roku 2013 a jeho
zlozka — program plicnych vaskuldrnych chordb - patri medzi
viaceré CRC ERS, ktoré zahfnaju rozsiahle spektrum beznych
aj vzacnych chordb pediatrickych a dospelych pacientov. Medzi
ciele tohto programu patri podpora vymeny vyskumnych idei
medzi klinickymi pracovnikmi a spolupracujicimi vedcami,
dalej planovanie, vykonavanie, hodnotenie a publikovanie
klinickych a transla¢nych $tudii a vytvaranie infrastruktary
pre prospektivny klinicky vyskum. Vystupom jeho snazenia
st teda v typickom pripade vedecké produkty, ako napriklad
origindlne ¢lanky vo vedeckych casopisoch alebo abstrakty
zaslané na vedecké podujatia. CRC nie je pravny subjekt.
Jednym z 20 projektov, ktoré zastresuje ERS, patri program
PHAROS - severe Pulmonary Hypertension mAnagement
acROSs Europe. Veducimi projektu st profesor Olivier Sitbon
z Francuzska a profesor Abilio Reis z Portugalska. Projekt
bol iniciovany vo februdri 2019. Usiluje sa o zaloZenie plat-
formy pre klinicky vyskum v oblasti plticnej hypertenzie
v uzkej spolupraci s ERN-LUNG. Prave ERN-LUNG moze
CRC poskytovat informacie a zdroje tykajice sa pacientov,
zdravotnickeho persondlu a infrastruktury a skusenosti
v ramci vSetkych participujicich centier. Interakcia s pra-
covnou skupinou plicnej hypertenzie ERN-LUNG umozni
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CRC ststredit sa na samotné projekty klinického vyskumu
s vyuzitim expertizy a moznosti zberu pacientskych tdajov
z0 zdrojov ERN-LUNG.

Profesor Sitbon a profesor Reis predstavili inicidlne pro-
jekty CRC, medzi ktoré patria:

1. Inventarizacia existujicich narodnych a lokalnych registrov
a preskimanie, do akej miery sa prekryvaju, aby bolo
mozné porovnavat a vymienat si udaje;

2. Zhodnotenie pristupu pacientov k starostlivosti v ramci
Eurdpy, inventarizacia expertizy centier s vyuzitim udajov
ERN-LUNG, pristupu k pokrocilym lie¢cebnym moznos-
tiam (prostanoidy a transplantacia pliuc) v ramci Eurdpy,
pouzivania nastrojov hodnotenia stavu a G¢innosti lie¢by
samotnym pacientom (napriklad pomocou validovanych
dotaznikov PAH-SYMPACT - Pulmonary Arterial Hy-
pertension-Symptoms and Impact alebo emPHasis-10);

3. ZvySenie urovne vyskumu a harmonizacia vykonavacich
$tandardov v ramci siete eurépskych centier. V tomto
ohlade sa planuje spoluprica s pacientmi s cielom prefe-
rovat ich zaujmy;

4. Charakterizovanie fenotypu a lie¢ba pacientov s plicnou
hypertenziou v dosledku ochoreni plic (skupina 3 podla
klasifikacie plicnej hypertenzie).

Medzi dalsie vyznamné tlohy patri opisat charakteristiky
pacientov so zlyhavajticou pravou komorou. Cielom je zlepsit
a Strukturalizovat manazment termindlneho zlyhavania pravej
komory, podporit v¢asné rozpoznanie profilov adaptacie pravej
komory pomocou novych diagnostickych nastrojov a zdoko-
nalenie sii¢asného chépania patofyzioldgie remodeldcie pravej
komory s perspektivou odhalit nové potencialne terapeutické
ciele zamerané na prava komoru.

Specifickou snahou programu PHAROS je vytvorit $truk-
taru schopnu koordinovat buduci spolo¢ny vyskum v ob-
lastiach, ktoré nestoja v centre pozornosti farmaceutického
priemyslu, ako st napriklad pragmatické $tudie bez ciela
bezprostredného finan¢ného zisku, organizacia starostlivosti
o pacientov s PAH alebo so zriedkavej$imi podskupinami
PH. Medzi dal$ie tlohy patri napriklad podpora a urychlenie
translacie vysledkov zdkladného vyskumu do klinickej praxe
a koordindcia existujicich ndrodnych registrov. PHAROS
ma tiez ambiciu poskytovat stanoviskd expertov k vyznamu
a priorite randomizovanych klinickych $tadii sponzorovanymi
farmaceutickym priemyslom, a to najméi v zmysle prehladu
o poctoch a druhu pacientov, ktori by boli k dispozicii v ramci
siete ERN-LUNG.

Medzi konkrétne kroky, ako dosiahnut tieto ciele, patri
vybudovanie a zverejnenie $truktiry CRC. Je potrebné vytvorit
webovu stranku, ktora sa bude prispdsobovat vyvoju CRC.
Mala by obsahovat informacie pre klinickych odbornikov,
vyskumnikov aj pacientov. Je potrebné vytvorit zoznam
existujucich narodnych registrov s ciefom vymeny a expor-
tu zakladnych klinickych udajov do spolo¢ného registra,
s naslednym doplnenim dal$ich podrobnosti podla potrieb
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$pecifickych projektov po odstihlaseni CRC. Tito iniciativa
v$ak nardza na problém ochrany osobnych udajov, ktora nie
je jednotna a zavisi od legislativnych tprav v jednotlivych
krajinach. CRC sa bude snazit o realizdciu asponn dvoch
spolo¢nych projektov, ktoré by boli financované z verejnych
alebo sukromnych zdrojov. Ich vysledkom by bola prezentacia
na vyznamnych podujatiach a publikovanie vo vyznamnych
vedeckych ¢asopisoch. CRC sa tiez bude podielat na priprave
konsenzualneho dokumentu tykajiiceho sa priorit vyskumu
v oblasti plicnej hypertenzie. V neposlednom rade sa vytvori
podrobny eduka¢ny program v oblasti plicnej hypertenzie.
V dalSom priebehu stretnutia vystupil Gergely Mészaros
z Budapesti, zastupca eurdpskej organizacie pacientov s PAH
- PAH-Europe. Priniesol aktuality z oblasti prav pacientov
a pacientskeho programu. Organizdcia pacientov s PAH
planuje aktualizaciu akéného planu, ktory bol v minulosti
prezentovany v Eurdépskom parlamente. Plan upozornuje
na existenciu a potreby pacientov s plicnou hypertenziou
a naznacuje konkrétne kroky, ktoré treba podniknut, aby sa
zvysila kvalita a dizka ich zivota. Akény plan planuju opit
predniest v Eurépskom parlamente. Okrem toho sa pripravuju
verejné akcie pri prilezitosti Svetového dna plucnej hyper-
tenzie (5. mdj). Vetky aktivity si vSak pravdepodobne budu
vyzadovat modifikaciu v dosledku nepriaznivej epidemio-
logickej situacie v stvislosti s koronavirusovou pandémiou.
Zdruzenie tiez podporuje tréningy lekarov v oblasti PAH
najmi z regionov Europy, kde sa diagnostika a terapia rozvija.
G. Mészaros zdoraznil, Ze zastupca pacientov bude prizvany
aj k priprave odporucani eur6pskych odbornych spolo¢nosti
pre manazment plucnej hypertenzie. Pacienti sa v roku 2020
budu prezentovat aj na viacerych medzinarodnych kongre-
soch (napriklad ERS, ESC, Eurdpska konferencia zriedkavych
chordb) a angazovat sa pri zvySovani verejného povedomia
v oblasti transplantacie pltic a odberu organov.
Utast autora spravy na tomto stretnuti podporila Slovenska
kardiologicka spolo¢nost.
Dalsie informécie a literdrne zdroje:
 https://ern-lung.eu/
o https://www.ersnet.org/research/pharos---severe-pulmo-
nary-hypertension-management-across-europe
o Weatherald J, Reis A, Sitbon O, Humbert M. Pulmonary
arterial hypertension registries: past, present and into the
future. Eur Respir Rev. 2019;28(154). pii: 190128.
« Sitbon O, Gomberg-Maitland M, Granton J, et al. Clinical
trial design and new therapies for pulmonary arterial
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