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Wstep

Znaczne nierownosci w dostepie do najlepszej opieki medycznej, wiedzy specjalistycznej oraz
innowacji w zakresie badan dla dzieci i mtodziezy z chorobg onkologiczng stanowig wcigz
kluczowe problemy w Europie (1). Kazdego roku na naszym kontynencie odnotowuje sie
ponad 35 000 nowych zachorowan na nowotwory wieku dzieciecego, a ok. 6000 pacjentéw
pediatrycznych umiera z ich powodu. Co wiecej, choroby onkologiczne wcigz pozostajg
najczestszg przyczyng sSmierci dzieci powyzej 1 roku zycia (2). Na przestrzeni ostatnich lat
odnotowano znaczny postep w diagnostyce i terapii nowotwordw u dzieci, jednak ich wyniki
leczenia wcigz pozostajg nie do konca zadowalajgce. Wraz z postepem i wzrostem przezycia
pediatrycznych pacjentdw onkologicznych pojawity sie rowniez nowe problemy. Wedtug
raportu opublikowanego w The Lancet Haematology w 2019 roku az 2/3 ozdrowiefcow
z choroby nowotworowej boryka sie z péznymi skutkami ubocznymi leczenia onkologicznego
(2). Problem ten stat sie wyzwaniem dla lekarzy i naukowcow na catym swiecie. Aby jednak
mozliwe byto opracowanie nowych modeli diagnostyczno-terapeutycznych, niezbedne jest
zgromadzenie szczegdtowych informacji dotyczacych pacjentédw chorujgcych na poszczegdlne
typy nowotworéw oraz poddanie ich doktadnej analizie. Bez takich baz danych postep na polu
onkologii dzieciecej jest niemozliwy. Doktor Peter Paul Yu (3), onkolog i hematolog, dyrektor
»,Cancer Research” Amerykanskiego Towarzystwa Onkologii Klinicznej (American Society of
Clinical Oncology — ASCO) powiedziat “Aby rejestry nowotworowe funkcjonowaty na biezgco,
pacjenci chorujacy na raka musza, jak najszybciej po uzyskaniu diagnozy, zosta¢ poddani
analizie. Stad opieka nad pacjentem onkologicznym rozpoczyna sie sprawozdaniem na temat
jego choroby.” (4). Jest ogromnie wazne, aby kazdy nowo rozpoznany nowotwor trafit do
wspolnej bazy, a dzieki temu zostat zanalizowany oraz poréwnany do podobnych przypadkdw.

Moze to znacznie przyspieszy¢ i wspomaoc proces terapeutyczny.

Komputery odgrywajg kluczowa role w prawie kazdej sferze zycia. Utatwiajg przechowywanie
ogromnych ilosci danych, umozliwiajg szybkie przetwarzanie informacji i posiadajg
wbudowang inteligencje. Przed erg cyfryzacji w Swiecie medycyny wszystkie dane byty
raportowane w formie papierowej. Znacznie utrudniato to lub wrecz uniemozliwiato
szczegdtowqg analize duzej ilosci danych dotyczacych pacjentéw. Przysztoscig w sSwiecie

cyfryzacji onkologii wydaje sie byé oprogramowanie oparte na sztucznej inteligencji i zasadach
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uczenia maszynowego (machine learning) typu IBM Watson Oncology (5). Watson (nazywany
tez DeepQA) jest programem komputerowyym oraz superkomputerem stworzonym przez
IBM, ktory analizuje jezyk naturalny (6), przetwarza go, wyszukuje informacje oraz
wykorzystuje potgczenia algorytmow do wnioskowania automatycznego i uczenia
maszynowego (7). Dzieki ogromnej mocy obliczeniowej algorytmy nie s3 wykonywane jedne
po drugim, lecz wszystkie dziatajg jednoczesnie. Watson posiada az 2880 rdzeni procesoréw
oraz 15TB pamieci RAM. (8) Platforma Watson for Oncology wykorzystuje mozliwosci dziatania
superkomputera IBM Watson i tgczy je ze specjalistyczng wiedzg najlepszych onkologdéw na
Swiecie. Dzieki temu systemowi mozliwe jest znalezienie najlepszego rozwigzania
terapeutycznego dla pacjenta onkologicznego oraz dostosowanie sposobu leczenia do jego
indywidualnych potrzeb. System jest w stanie oceni¢ wprowadzone dane z dokumentacji
pacjenta, przeanalizowac je w oparciu o dostepne wytyczne oraz najnowsze artykuty i badania
medyczne, a takze zaprezentowac potencjalne metody leczenia uporzgdkowane wedtug ich
skutecznosci, zawsze odpowiednio je uzasadniajac (9). Platforma ta jest najlepszym dowodem
na skutecznos¢ wykorzystania cyfryzacji w medycynie. Przyktadem sukcesu IBM Watson for
Oncology jest na przykfad jego funkcjonowanie w zakresie leczenia raka piersi. Somashekhar
i wspdl. (10) udowodnili w swojej pracy, ze platforma jest skutecznym narzedziem
diagnostycznym dla pacjentek z rakiem piersi oraz ze okazata sie by¢ bardzo pomocna
w doborze odpowiedniej formy leczenia, szczegdlnie w osrodkach, gdzie dostep do
specjalistycznych konsultacji byt ograniczony. W 2018 Liu i wspél. (11) opisali przyktad uzycia
IBM Watson for Oncology w wyborze leczenia chinskich pacjentdw z rakiem ptuca. Wedtug
zaprezentowanych w pracy wynikéw platforma przyczynita sie do podniesienia wydajnosci

pracy klinicznej oraz stanowita znaczgcg pomoc dla lekarzy prowadzacych.

Ogolnopolska Kompleksowa Baza Danych Dzieci z Nowotworami (OKBDDN) jest projektem
W swoim zamierzeniu majgcym trwale usystematyzowaé dane dotyczace onkologicznych
pacjentéw pediatrycznych w Polsce. Umozliwitaby ona nie tylko na zebranie i dostarczenie
dobrze udokumentowanych wyjsciowych danych klinicznych, czy informacji o przebiegu
procesu diagnostyczno-leczniczego, ale i informacji dotyczacych tta genetycznego oraz

srodowiskowego chordb onkologicznych u dzieci. Bez takiego narzedzia prowadzenie
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wspofczesnych badan w onkologii dzieciecej jest wrecz niemozliwe. Tymczasem
dotychczasowe wysitki na tym polu w Polsce cechowata daleko posunieta fragmentacja.
Utworzenie dobrze dziatajgcego systemu umozliwi takze: wdrozenie nowych modeli
decyzyjnych, promocje i rozwéj badan nad nowymi lekami i rzadkimi chorobami, pomoc
w wyborze skutecznych metod leczenia, rozwdj nowych klasyfikacji diagnostyczno-
leczniczych, jak i poszukiwanie czynnikdw ryzyka i genetycznych predyspozycji chordb
nowotworowych wsréd dzieci.

Wprowadzenie takiego systemu wymaga jednak dokonania wczesniej wszechstronnej analizy:
danych statystycznych, epidemiologicznych, regulacji prawnych, mozliwosci finansowych oraz
wynikajgcej z nich oceny zapotrzebowania na taki system w Polsce.

W niniejszej pracy chciatabym przeanalizowa¢ wymienione wyzej aspekty i odpowiedzie¢ na
pytanie, czy mozliwe jest utworzenie i sprawne skoordynowane funkcjonowanie
Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami w Polsce, a jesli tak, to jaki
powinien by¢ optymalny plan takiego systemu oraz jego konfiguracja, jak réwniez jakie sg

mozliwosci jego sfinansowania.
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CELE

Ocena potencjalnej skutecznosci i celowosci projektu oraz mozliwosci utworzenia
i wdrozenia Ogodlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami
(OKBDDN).

Ocena zapotrzebowania na taki system w Polsce (badanie kwestionariuszowe).

Ocena i poréwnanie podobnych systemow stosowanych w réznych krajach (Niemcy,
Witochy, Szwajcaria).

Ocena mozliwosci wprowadzenia i sfinansowania utworzenia i dziatania takiego
systemu w warunkach naszego kraju.

Analiza sytuacji prawnej w Polsce pod kgtem realizacji projektu OKBDDN.

Stworzenie propozycji gotowego projektu OKBDDN.
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ROZDZIAt 1. Przeglad istniejgcych baz danych / rejestrow

onkologicznych w Europie oraz ich funkcjonowania.

1.1 Wprowadzenie

Rejestr stanowi uporzadkowany wedtug jednego kryterium spis lub wykaz czegos (Stownik
jezyka polskiego PWN (12)). Rejestr nowotworowy jest zalezny od wielu réznych kryteriow,
ktdre muszg wspotgraé razem. Wskutek tych uwarunkowan stworzenie dobrze dziatajgcego
rejestru / bazy danych na temat chordb onkologicznych jest olbrzymim wyzwaniem.
Niektorym krajom europejskim udato sie zaprojektowaé, a nastepnie wprowadzi¢ w zycie
sprawnie funkcjonujgce rejestry. Ich droga do sukcesu byta jednak rdzna, a rozwigzania,
w oparciu o mozliwosci finansowe, czy sytuacje prawng, znacznie rdznig sie od siebie.
W ponizszym rozdziale poddaje szczegdétowej analizie 3 doskonale dziatajgce w Europie
rejestry nowotworowe dla dzieci:

1. System wtoski oparty o wspdtprace pomiedzy Associazione Italiana Ematologia Oncologia
Pediatrica (AIEOP) oraz konsorcjum CINECA;

2. Niemiecki German Childhood Cancer Registry (GCCR);

3. Szwajcarski Swiss Childhood Cancer Registry (SCCR).

Kazdy z wyzej wymienionych rejestréw prezentuje bardzo interesujgce rozwigzania dotyczace
zaréwno samego stworzenia rejestru, ale réwniez dostosowania jego dziatania do systemu

prawnego, ochrony danych osobowych czy skutecznosci analitycznej.

1.2 Rys historyczny

Pierwsze proby tworzenia spisow oséb cierpigcych na te same lub podobne dolegliwosci
podejmowano juz pod koniec XVI wieku, co miato na celu zrozumienie mechanizméw
rozprzestrzeniania sie czy postepu choréb (13). Wszystko zaczeto sie od powstajgcych
w Londynie, juz od 1592 roku, , Spisdow $Smiertelnosci” (ang. Bills of mortality) (Rysunek 1). Na
rozkaz Brytyjskiej Korony Krélewskiej zaczeto spisywaé osoby zmarte wraz z przyczyng ich

Smierci. Raporty byly publikowane raz w tygodniu i zawieraty rozpoznania (14) takie jak
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,fioletowienie” (eng. Purples) oznaczajace prawdopodobnie biataczke, ,wschodzgce ptuca”
(eng. Rising of the Lights) oznaczajgce Smier¢ w wyniku dysfunkcji uktadu oddechowego
i uporczywego kaszlu, mogacych swiadczy¢ np. o raku ptuc lub przerzutach ptucnych
nowotworu ztosliwego, czy oczywiscie choroby zakazne. Cel tworzenia tych rejestréw nie jest
do konca znany, ale podejrzewa sie, ze dane dotyczace, np. choréb zakaznych, mogty by¢
wykorzystywane przez rodzine krélewska do wyboru miejsca zamieszkania (dla pominiecia

terendw opanowanych przez plagi).

Rysunek 1. Spis smiertelnosci (ang. Bills of mortality) z 1743 roku. (15)

Pierwszym zatozycielem rejestru epidemiologicznego nie byt jednak lekarz. Okoto roku 1665
londynski statystyk, biznesmen i urzednik miejski, John Graunt (16), badajac londynskie ksiegi

statystyczne odkryt pewne zaleznosci w statystyce zgondw. To on jako pierwszy
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przeanalizowat dane statystyczne i wyciggnat z nich rewolucyjne wnioski. Zaobserwowat
miedzy innymi, ze umieralnos¢ w miastach jest wyzsza niz na wsi, ze kobiety czesciej chodzg
do lekarza, przez co zyjg diuzej, czy ze rodzi sie wiecej chtopcow niz dziewczat, ale umieralnosé
chtopcéw w wieku dzieciecym jest wyzsza niz dziewczat. Przewidziat rowniez, na podstawie
wykonanych statystyk, jaki odsetek ludzi dozyje nastepnego roku oraz obliczyt przecietng
dtugos¢ ich zycia. John Graunt zostat pierwszym nienaukowcem powotanym do Krdlewskiej
Akademii (ang. Royal Academy) (17).

Sir Percivall Potts w swojej pracy w 1775 roku, jako jeden z pierwszych, wykorzystat dane
z rejestrow dotyczgcych raka do identyfikacji przyczyny raka moszny (a doktadniej raka
kolczystokomdrkowego skéry) u kominiarzy. Zauwazyt, ze nowotworem tym sg dotknieci
gtéwnie kominiarze, ktorzy mieli kontakt z sadzg od wczesnego dziecinstwa. Wedtug jego
danych statystycznych mediana wieku wystgpienia objawdéw wynosita 37,7 lat, chociaz
opisywano réwniez przypadki zachorowan u dzieci. Kolejnym waznym krokiem byto
wprowadzenie obowigzku zgtaszania przypadkow okreslonych choréb w mysl ustawy Factory
act (18), uchwalonej w 1885 roku w Anglii i Walii. Zgodnie z powyzszg ustawg wszystkie
przypadki nowotwordéw skéry spowodowanych przez smote i inne produkty ropopochodne
byty obowigzkowo zgtaszane do utworzonego przez rzad rejestru.

Pierwsze profesjonalne rejestry nowotworowe powstawaty na poczgtku XX wieku w Stanach
Zjednoczonych oraz w Europie. Juz w XVIII wieku pojawity sie pierwsze préby zbierania danych
dotyczacych pacjentéw onkologicznych (19). W 1921 roku, w Stanach Zjednoczonych, doktor
Ernest Codman (20) (21) pojat probe otworzenia rejestru miesakéw kosci. Okazato sie, ze
gtéwnym problemem podczas tworzenia bazy danych byt brak oficjalnej klasyfikacji choroby
oraz rdéznice w nomenklaturze. To zainspirowato samego doktora Codmana, a takze
Amerykanskie Towarzystwo Patologiczne (ang. American Society of Clinical Pathologists) oraz
Amerykanskie Kolegium Chirurgéw (ang. American College of Surgeons) do stworzenia ogdlnej
klasyfikacji oraz standardowej nomenklatury uzywanej przez lekarzy dla nowotworéw kosci.
W 1927 roku w Hamburgu, w 1940 roku w Nowym Jorku oraz w 1942 roku w Danii otwarto
jedne z pierwszych rejestréw nowotworowych obejmujgcych duze populacje i zbierajgce dane
z kilku osrodkéow medycznych (22). W tych rejestrach gromadzono szczegdétowe dane
dotyczace pacjenta, takie jak imie, nazwisko, objawy czy dane na temat pdzniejszych kontroli
(follow-up) i odlegtej oceny wynikdéw leczenia. Uwazano, ze regularna analiza wynikéw

schematow leczenia nowotwordw ztosliwych, na podstawie zarejestrowanych w bazie
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pacjentéw, moze ujawni¢ stabosci dotyczgce rozpoznawania czy leczenia, a ostatecznie
wptyng¢ na poprawe zrozumienia mechanizméw choroby oraz terapii. Ogromne zmiany
w prowadzeniu rejestrow w medycynie (nie tylko onkologicznych) przynidst rozwdj
technologiczny w latach 80-tych XX wieku, a konkretnie pojawienie sie komputerdw.
Standaryzacja gromadzenia danych i ich cyfryzacja umozliwity pofgczenie danych z wielu
rejestrow, w takich projektach, jak na przyktad Krajowy Rejestr Onkologiczny (23) (ang.
National Cancer Data Base) w Stanach Zjednoczonych. W 1966 roku, w Japonii, powstato
Miedzynarodowe Towarzystwo Rejestréw Onkologicznych (ang. International Association of
Cancer Registries — IACR) (24), ktére rozpoczeto wspotprace miedzynarodowg oraz wymiane
danych miedzy onkologicznymi bazami danych. Obecnie w IACR zarejestrowanych jest ponad
540 rejestréw z catego swiata, w tym: 183 rejestry europejskie, 78 rejestréow amerykanskich
i okoto 20 rejestréw pediatrycznych.

Wedtug Swiatowej Organizacji Zdrowia (ang. World Health Organization - WHO) (25)
nowotwory ztosliwe stanowig drugg przyczyne zgondéw na Swiecie. W 2018 roku z powoddéw
onkologicznych zmarto ok. 9,6 miliona oséb na S$wiecie. Lekarze i wszystkie inne osoby
zajmujace sie leczeniem chordb nowotworowych potrzebujg zbiorczych danych na temat raka,
aby poznac przyczyny tej choroby, méc szybciej diagnozowac pacjentow oraz zwiekszy¢ szanse
na znalezienie skutecznych terapii. Rejestry onkologiczne dostarczajg takich wtasnie danych,

dlatego s cennymi narzedziami badawczymi.

1.3 Wtochy — AEIOP i konsorcjum CINECA

1.3.1 Konsorcjum CINECA

CINECA (26) (27) jest wtoskim konsorcjum miedzyuczelnianym non-profit, zrzeszajgcym: 67
wtoskich uczelni wyzszych, 9 instytucji badawczych, 3 polikliniki oraz Wtoskie Ministerstwo
Zdrowia. Jest to najwieksze witoskie centrum komputerowe, jak i jedno z najwazniejszych
centrow superobliczeniowych (supercomputing) na swiecie (28). W CINECA zatrudnionych jest
ponad 700 osdb zajmujacych sie: specjalistycznymi analizami informatycznymi w medycynie,

tworzeniem sieci i systemdw w stuzbie zdrowia oraz przetwarzaniem duzych ilosci danych.
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Konsorcjum CINECA zostato zatozone w 1969 roku w wyniku wspotpracy Ministerstwa Edukacji
Publicznej (wf. Ministero della Pubblica Istruzione) oraz rektorow czterech réznych uczelni
wyzszych w celu ,promocji wykorzystania zaawansowanych systeméw przetwarzania
informacji na rzecz badan naukowych i technologicznych, zardwno publicznych, jak
i prywatnych” (wf. ,promuovere ['utilizzo dei piu avanzati sistemi di elaborazione
dell’informazione a favore della ricerca scientifica e tecnologica, pubblica e privata”) (29). Od
tego czasu Konsorcjum rozszerzyto zakres swoich dziatan na wszystkie gtéwne obszary
technologii teleinformacyjnych (ang. ICT — Information and Communication Technologies).
Dzisiaj CINECA jest tgcznikiem miedzy swiatem akademickim i naukowym a Swiatem przemystu
i administracji publicznej. Oferuje wsparcie dziatalnosci badawczej i naukowej poprzez
zastosowanie najnowoczes$niejszych rozwigzan informatycznych. Wysoko wyspecjalizowany
personel pomaga badaczom w korzystaniu z infrastruktury technologicznej, zaréwno
w sektorze akademickim, jak i przemystowym. CINECA reprezentuje Wiochy w wielu
projektach Unii Europejskiej, uczestniczagc w licznych dziataniach zwigzanych z promocja,
rozwojem i rozpowszechnianiem najbardziej zaawansowanych technologii informatycznych.
W 2013 roku superkomputer EURORA, nalezgcy do CINECA, znalazt sie na 31-ej pozycji

w rankingu najbardziej energooszczednych superkomputeréw na swiecie (30).

1.3.2 AIEOP (Associazione ltaliana Ematologia Oncologia Pediatrica) — Wtoskie Towarzystwo

Pediatryczne Hematoonkologiczne

Wtoskie Towarzystwo Pediatryczne Hematoonkologiczne (wf. AIEOP - Associazione Italiana
Ematologia Oncologia Pediatrica) (31) stanowi zrzeszenie powstate 6 marca 1975 roku
w Genui (Wfochy). Jego cztonkami sg gtéwnie pediatrzy specjalizujgcy sie w dziedzinie
onkologii i hematologii dzieciecej, ale takze chirurdzy dzieciecy, biolodzy, pielegniarki,
psychologowie i wszyscy ci, ktérzy zainteresowani sg dziedzing hematoonkologii dzieciece;j.
W ramach AIEOP stworzono nie tylko sprawnie dziatajgcg organizacje zrzeszajgca lekarzy, ale
rowniez krajowa sie¢ centréw hematoonkologicznych dla dzieci, w ramach ktérej stosowane

sg te same protokoty terapeutyczne oraz przeprowadzane sg rézne projekty badawcze.
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Gtéwnym celem AIEOP jest poprawa opieki nad pacjentami pediatrycznymi dotknietymi
chorobg nowotworowg lub innymi schorzeniami hematologicznymi oraz promowanie badan
w tej dziedzinie.

AIEOP kierowany jest przez Rade Prezeséw, ktdrej zadaniem jest realizowanie celéw
stowarzyszenia oraz nadzor nad prowadzeniem dziatan zgodnie z postanowieniami Statutu
i Regulaminu. Podstawowym celem AIEOP jest promowanie i wsparcie w organizacji wszelkich
inicjatyw majgcych na celu pomoc dzieciom chorym na nowotwory i choroby hematologiczne
oraz ich rodzinom.

W 1985 roku AIEOP rozpoczeta wspoétprace z wioskim konsorcjum CINECA (26) w celu
opracowania metodologii AMR (Advanced Multicenter Research), ktérej celem byto zbieranie,
monitorowanie oraz analizowanie danych dotyczacych pracy towarzystwa naukowego.
W ramach tej wspotpracy utworzono dwa krajowe rejestry nowotworowe: Rejestr Mod. 1.01
(informacje dot. wszystkich pacjentéw zdiagnozowanych i leczonych w osrodkach nalezgcych
do AEIOP) oraz Rejestr Przeszczepdow Szpiku Kostnego. W 2004 roku zaprojektowano
i wdrozono tzw. Clinical Data Warehouse na podstawie protokotow badawczych towarzystwa.
Obecnie w ramach tej wspotpracy prowadzonych jest ponad 70 projektéw badawczych oraz
8 rejestrow chordb rzadkich. Liczba osrodkow wspotpracujgcych z AIEOP wynosi 90. W wyniku

tej wspotpracy powstato fgcznie ponad 220 publikacji naukowych.

1.3.3 Wtoska sie¢ hematoonkologiczna

Mozna powiedzie¢, ze na przestrzeni ostatnich lat w dziedzinie medycyny jest niewiele
wyrdzniajacych sie osiggniec. Jednym z istotnych sukcesow jest z pewnoscig diagnostyka
i leczenie choréb onkologicznych u dzieci i mtodziezy (tj. 0-18 roku zycia). Jeszcze w latach
70-tych XX wieku, 9 na 10 dzieci chorujgcych na nowotwodr ztosliwy umierato w wyniku
choroby, szczegélnie w przypadku guzdéw litych (32). Pierwsze sukcesy terapeutyczne
odnotowywano w Stanach Zjednoczonych w przypadku biataczek i chtoniakéw po
zastosowaniu polichemioterapii. W tym okresie Europa przodowata w leczeniu guzow litych,
natomiast w Stany Zjednoczone w leczeniu biataczek i chtoniakéw. Niezaleznie od tego, wyniki

leczenia byty zte, a catkowite wyleczenie byto bardzo rzadkie.
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W Wrtoszech obecnie, okoto 80% tych pacjentéw ma duzg szanse na wyleczenie oraz
dtugoletnie przezycie w dobrym zdrowiu, w tym uzyskanie mozliwosci prokreacji w zyciu
dorostym. Majg na to wptyw trzy gtdwne elementy. Pierwszym z nich jest holistyczne podejscie
do pediatrycznego pacjenta onkologicznego. Zmienito sie ono znacznie na przestrzeni lat.
Drugim elementem jest szersze podejscie do diagnostyki i terapii. Innymi stowy, postep
w dziedzinie medycyny, szczegdlnie w dziedzinie badan klinicznych, umozliwit testowanie
nowych sciezek diagnostycznych oraz terapii. W Swiecie onkologii dorostych sytuacja wyglada
catkiem inaczej, gtdwnie ze wzgledu na wiekszg konkurencje pomiedzy grupami zajmujgcymi
sie poszczegdlnymi jednostkami chorobowymi. Onkologia pediatryczna zawsze funkcjonowata
jako sie¢. Duze znaczenie dla rozwoju onkologii dzieciecej ma takze komputeryzacja systemu.
Automatyczne przetwarzanie informacji jest narzedziem utatwiajgcym komunikacje, a takze
szerokg wspoétprace miedzy réoznymi osrodkami.

Na poczatku lat 80-tych pediatryczne grupy onkologiczne we Witoszech zaczety korzystac
z zasobow informatycznych udostepnianych przez wtoskie konsorcjum CINECA. Byt to duzy
krok na przéd w rozwoju hematoonkologii dzieciecej we Wtoszech. Wczesniej wszystkie dane
byty przechowywane w postaci papierowych kopii historii choroby pacjentéw, ewentualnie
przesytanych listownie miedzy osrodkami. Pdzniej, dane byty przekazywane poprzez faks. Az
w koncu, na poczatku lat 80-tych, przy pomocy komputeréw i poczty elektronicznej zaczeto
wymienia¢ miedzy os$rodkami cate pliki, a kazdy uprawniony zyskiwat do nich dostep
w dowolnym miejscu i czasie. Zaczety wtedy powstawac pierwsze onkologiczne bazy danych,
ktdre w ogromnym stopniu przyczynity sie do rozwoju tej dziedziny.

Tabela 1i Rysunek 2 prezentujg przykfady statystyk tworzonych przez AIEOP.
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Table 2 - AIEOP cancer registry, 1989-98 - Cumulative survival (CS) of childhood cancer cases reported to the dataset by

main diagnostic categories and period of diagnosis

Cumulative survival (95% CI)

Years since diagnosis N. 1 3 5 10
Period 1989-98

Total 10791 89 (89-90) 77 (76-77) 73 (72-73) 69 (69-70)
Lymphoproliferative disorders (leukaemias, lymphomas and MDS") S768 90 (90-91) 80 (79-81) 76 (75-77) 73 (72-75)
Solid tumours 5023 88 (87-89) 73 (71-74) 68 (67-70) 65 (64-66)
Period 1989-93

Total 5202 88 (87-89) 74 (73-75) 70 (68-71) 66 (65-68)
Lymphoproliferative disorders (leukaemias, lymphomas and MDS") 2818 88 (87-90) 77 (76-79) 73 (71-74) 70 (68-71)
Solid tumours 2384 88 (87-89) 70 (69-72) 66 (64-68) 62 (60-64)
Period 1994-98

Total 5589 90 (90-91) 79 (78-80) 75 (74-77) -
Lymphoproliferative disorders (leukaemias, lymphomas and MDS") 2950 92 (91-93) 82 (81-84) 80 (78-81) -

Solid rumours 2639 88 (87-89) 75 (73-76) 71 (69-72) =

a Myelodysplastic syndromes.

Tabela 1. Rejestr nowotworowy AIEOP (AIEOP Cancer Registry). Przezywalnos¢ pediatrycznych pacjentéw onkologicznych.

(Pession A et Al, Eur J Cancer. 2008;44:1282-9)
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Rysunek 2. Rejestr nowotworowy AIEOP (AIEOP Cancer Registry). Przezycie pacjentow pediatrycznych raportowanych w bazie

z podziatem na gtéwne rozpoznanie oraz przedziaty czasowe. (A. Pession et Al., European Journal of Cancer 443/2008).

Onkologia dziecieca we Wtoszech rozpoczeta swojg dziatalnos¢ od grupy GEMIBO (33) (34)

(35). Nazwa ta wywodzi sie od miast, z ktdrych pochodzili jej zatozyciele: profesor Luisa

Massimo z Genui (wt. GEnoa), profesor Giuseppe Masera z Mediolanu (wf. Mllano) oraz
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profesor Guido Paolucci z Bolonii (wf. BOlogna). W ramach tej grupy rozpoczeto wymiane
danych pediatrycznych pacjentéw onkologicznych. Profesor Luisa Massimo posiadata juz
doswiadczenie miedzynarodowe w tej dziedzinie, gtdwnie dzieki jej kontaktem
z towarzystwem naukowym SIOP (International Society of Paediatric Oncology), a profesor
Guido Paolucci wspodtpracowat z amerykanskg grupg onkologiczng CCSG (Children’s Cancer
Study Group). Z kolei, profesor Giseppe Masera byt najmtodszym cztonkiem grupy, ktéry
z wielkim zaangazowaniem prowadzit badania, szczegdlnie w dziedzinie biataczek. Grupa
GEMIBO data poczatek pdiniejszemu wtoskiemu towarzystwu naukowemu AIEIP
(Associazione Italiana di Immunologia e Oncologia Pediatrica), ktére z kolei kilka lat pdzniej
przeksztatcito sie w AIEOP (Associazione Italiana Ematologia e Oncologia Pediatrica). Dzieki
wspotpracy zapoczatkowanej w latach 70-tych, juz na poczatku lat 80-tych powstat pierwszy
protokot leczenia biataczek, a w 1985 roku powstata baza danych pacjentéow leczonych
zgodnie z nowym protokotem.

Gtéwnym celem powstania onkologicznej bazy danych bylo poréwnanie metod
diagnostycznych, terapeutycznych oraz wynikéw leczenia w poszczegdlnych osrodkach
w kraju. W wyniku tej wspotpracy powstato wiele statystycznych analiz danych. Byto to
wowczas wielkg innowacjg. Zaczeto modyfikowaé leczenie i osiggac coraz lepsze wyniki.
Mozliwe byto réwniez oszacowanie rokowania oraz poréwnanie go w poszczegdlnych grupach
pacjentéw otrzymujgcych rézne leczenie. W tym okresie powstaly tez pierwsze
stowarzyszenia rodzicdw dzieci chorujgcych na choroby onkologiczne. Powstata wtoska sieé
hematoonkologiczna skutkujgca szerokg wspdtpracg miedzyosrodkowg Wtoskiej Narodowej
Grupy Onkologicznej oraz pacjentéw i ich rodzicéw.

Pierwszg misjg grupy AIEOP (36) (sformuowang w roku 2000) byta: ,,Poprawa jakosci opieki
nad dzieémi cierpigcymi na choroby hematoonkologiczne” (wt. ,Migliorare la qualita
dell’assistenza al bambino affetto da patologia ematologica od oncologica”). Kryzys w rozwoju
badan pojawit sie dopiero pdzniej, wraz z erg postgenomiczng (37), gdy liczba kompletnych
sekwencji genomow wystarczajgco wzrosta i mozliwa stata sie analiza genomu. W tym okresie
wiele choréb onkologicznych wymagato poszerzonej diagnostyki, z wykorzystaniem
nowoczesnego, a co za tym idzie bardzo drogiego sprzetu. Niewiele o$rodkéw dysponowato
takim sprzetem, a dzieci nie mogty by¢ przekazywane ze szpitala do szpitala, tylko ze wzgledu
na brak mozliwosci diagnostycznych. Podrézowat wiec ich materiat genetyczny. Tym samym,

na Uniwersytecie w Padwie (dzieki profesorowi Basso) powstato centrum diagnostyczne,
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w ktérym analizowano materiat biologiczny dzieci chorujacych na choroby onkologiczne
z catych Wioch. Praca ta rozpoczeta sie w latach 80-tych XX wieku, a obecnie dzieki
komputeryzacji stata sie ,,ztotym standardem” w diagnostyce nowotwordow wieku dzieciecego
we Wioszech. Kazde postawione rozpoznanie wprowadzone do narodowe] sieci zostaje
automatycznie zweryfikowane. W dzisiejszych czasach lekarz prowadzacy bada dziecko
i stawia diagnoze na podstawie potwierdzonego przez centralne laboratorium wyniku.
Wszystkie te centra obecnie scisle wspdtpracujg z grupg AIEOP. Rysunek 3 pokazuje mape
centrow onkologicznych we Wioszech.

Jest to rzadko spotykany przypadek w sSwiecie medycyny, i prawdopodobnie jedyny taki
w onkologii pediatrycznej. Na sukces wtoskiej sieci hematoonkologicznej sktada sie wiele
czynnikdéw, takich jak wczesne rozpoczecie wspotpracy miedzy osrodkami, czy zbieranie nie
tylko ogdlnych danych dotyczgcych pacjentéw onkologicznych, ale takze danych bardzo
szczegbtowych. Rezultatem tych staran jest powstanie olbrzymiej informatycznej bazy danych
pediatrycznych pacjentdw onkologicznych, co z kolei pozwolito na otwarcie miedzynarodowej
wspoétpracy na poziomie europejskim i Swiatowym. Zapoczgtkowano wiele
miedzynarodowych badan, takich jak prace prowadzone przez profesora Giorgio Perilongo
nad watrobiakiem zarodkowym (hepatoblastoma) oraz rakiem watroby (hepatocarcinoma),
czy innymi guzami litymi. Postep dotyczyt jednak przede wszystkim badan nad biataczkami
i chtoniakami. Wtosi zaczeli wspdtpracowac z niemieckya grupg BFM (38), prowadzgcg badania
nad ostrg biataczkg limfoblastyczng (ALL) u dzieci. Grupa ta jako pierwsza w Europie
rozpoczeta badania w tej dziedzinie. Po wielu latach ta miedzyosrodkowa wspétpraca
przeksztafcita sie we wspdtprace miedzynarodowa, a wtoski system informatyczny znacznie
przyczynit sie do jej szybkiego rozwoju. Korzystanie z wioskich systemdw informatycznych nie
oznaczato jednak zamkniecia informacji w kraju. Dane zostaty wigczone do wielu
miedzynarodowych baz, a co za tym idzie, poddane analizie na szerokg skale.

Rysunek 4 ilustruje przyktad prezentacji danych statystycznych AIEOP.
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Rysunek 3. Siec¢ centréw onkologicznych AIEOP. llos¢ osrodkéw z podziatem na regiony. (39)
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Rysunek 4. Rejestr AIEOP-Cineca Mod. 1.01. Liczba nowych rozpoznar w kolejnych latach (aktualizacja 9.06.2015).

1.3.4 Paszport ozdrowienica (Survivorship Passport) — miedzynarodowy dokument zawierajgcy
informacje kliniczne na temat pacjentow onkologicznych

Survivorship Passport (pol. Paszport ozdrowierica) to miedzynarodowy dokument medyczny
zawierajgcy informacje na temat stanu zdrowia pacjentéw onkologicznych po zakornczeniu

leczenia. (40) (Zatacznik 1)

Wyleczalno$é¢ nowotwordw ztosliwych w populacji pediatrycznej ulegta znacznej poprawie
w ostatnich dziesiecioleciach. Szacuje sie, ze miedzy 300 a 500 tysiecy oséb w Europie jest
aktualnie leczonych z powodu nowotworéw wieku dzieciecego (okoto 8 tysiecy nowych
przypadkdw rocznie) (41). Liczby te dalej rosng. Wedtug badan przeprowadzonych w Stanach
Zjednoczonych, az 84% dzieci leczonych z powodu nowotworu ztosliwego wieku dzieciecego

osigga petne wyleczenie z choroby. (42) Szacuje sie, ze w Polsce zyje ok. 10 tysiecy
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»dtugoterminowych ozdrowiencéw” z choroby nowotworowej przebytej w wieku dzieciecym
(okoto 1100-1200 nowych przypadkdéw rocznie) (43). Liczba ta dalej rosnie, ze wzgledu na
zwiekszong wyleczalnos¢ wielu nowotwordw ztosliwych.

Organizacja opieki nad tg grupg pacjentow jest bardzo wazna, ze wzgledu na dtugoterminowg
koniecznos¢ ich kompleksowego monitorowania pod kagtem ewentualnego nawrotu choroby,
jak réwniez pod katem pdznych nastepstw. W literaturze udowodniono, ze wsrdd populacji
tzw. ,,dfugoterminowych ozdrowierncéw” obserwowane jest zwiekszone ryzyko wystgpienia
choréb przewlektych oraz tzw. drugich nowotwordow, w pordwnaniu do réwiesnikéw. (44)
Ryzyko to zwigzane jest zardwno z rodzajem leczenia oraz otrzymang dawka lekéw
i radioterapii, jak i z wiekiem pacjentéw podczas leczenia, a takze z rodzajem nowotworu.
Rysunek 5 obrazuje dane dotyczgce przezycia pacjentow po przebyciu chordb

nowotworowych w okresie dziecinstwa i nastoletnim.

( Zwiekszone przezycie po przebyciu chorob \
nowotworowych w okresie dziecinstwa i nastoletnim
w krajach Europy
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Rysunek 5. Zwiekszone przezycie po przebyciu choréb nowotworowych w okresie dzieciristwa i nastoletnim w krajach Europy.

26



Wielu chordéb przewlektych wynikajgcych z wezesniejszego leczenia onkologicznego mozna
unikng¢ lub wykry¢ je wczesnie, utatwiajgc tym samym leczenie oraz zmniejszajgc
wystepowanie objawodw, ktore negatywnie wptywajg na jakos¢ zycia i srednig dtugos¢ zycia
pacjentéw. W zwigzku z powyzszym zaleca sie, aby kazdy , dtugoterminowy ozdrowieniec”
zostat wigczony do indywidualnego programu obserwacji medycznej, ukierunkowanego na
specyficzne czynniki ryzyka zwigzane z przebytg chorobg nowotworows. Jednakze
w codziennej praktyce lekarskiej jest to bardzo trudne. Po pierwsze, dokumentacja
otrzymanego w dziecinstwie leczenia niejednokrotnie jest niekompletna lub niedostepna.
Kolejnym problemem jest przejscie pacjentéw z medycznej opieki pediatrycznej w sfere opieki
nad dorostymi. Choroby nowotworowe wsrod dzieci sg bardzo rzadkie, a konsekwencje ich
leczenia czesto nie sg kojarzone przez lekarzy rodzinnych, z przebytym wczesniej leczeniem.
Ponadto mozliwos¢ leczenia w osrodkach odlegtych od miejsca zamieszkania, w tym
osrodkach zagranicznych, moze oznaczaé, utrate kontaktu (w tym dtugoterminowej
obserwacji) z leczonymi wczesniej pacjentami.

W ramach europejskiego projektu ENCCA (European Network for Research on Cancer in
Children and Adolescents) powstat projekt Survivorship Passport (,Paszport ozdrowierica”),
koordynowany od strony klinicznej przez wtoski Instituto G. Gaslini z Genui, oraz od strony
informatycznej przez wtoskie konsorcjum miedzyuniwersyteckie CINECA. Projekt ten
umozliwia kazdemu ,dtugoterminowemu ozdrowieicowi” otrzymanie na zgdanie skroconej
dokumentacji medycznej (tzw. paszportu) na temat przebytej w okresie dziecinstwa choroby
nowotworowej, zawierajgcej w formacie miedzynarodowym informacje takie jak: typ oraz
lokalizacja nowotworu, przebieg leczenia chirurgicznego, otrzymane leczenie chemiczne wraz
z tgcznymi dawkami lekéw oraz otrzymane leczenie radioterapeutyczne (jesli je stosowano)
wraz z tgczng dawka pochtoniety. Platforma informatyczna, stworzona przez konsorcjum
CINECA, umozliwia utworzenie ,paszportu” w wielu jezykach, zgodnie z zapotrzebowaniem
pacjenta. Ponadto ,paszport” zawiera informacje dotyczace medycznej historii rodzinnej

pacjenta oraz zalecenia dotyczgce odlegtej obserwac;ji (follow-up).
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Rysunek 6. Schemat struktury Survivorship Passport.

Zalecenia te powstaty w ramach europejskiego miedzynarodowego projektu PanCareSurFup
(45), ktéry w wyniku licznych spotkan ekspertéw oraz analizy piSmiennictwa, okreslit: ryzyko
wystgpienia poznych efektdw ubocznych leczenia przeciwnowotworowego w okresie
dzieciecym (takich jak np. bezptodnosé, zaburzenia funkcji tarczycy i innych narzaddéw
endokrynnych, dysfunkcja uktadu krwionosnego, wydalniczego czy kostno-szkieletowego),
niezbedne badania diagnostyczne oraz czas ich przeprowadzenia, czesto$é przeprowadzania
badan profilaktycznych oraz zalecenia postepowania w przypadku wykrycia choroby bedgacej
nastepstwem uprzedniego leczenia.

Mozliwos¢ wirtualnego wgladu do ,paszportu” oraz jego dostepnos¢ rowniez w formie
aplikacji na smartfona moze by¢ czynnikiem zachecajagcym pacjentéw do zbierania
dokumentacji na temat wiasnego zdrowia, jak réwniez wskazaniem ptatnikowi (np.
Narodowemu Funduszowi Zdrowia) kierunku do rozwoju programow profilaktycznych wsréd
,dtugoterminowych ozdrowiericéw”.

Rysunek 6 i 7 ilustrujg schemat funkcjonowania ,,paszportu”.
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Rysunek 7. Survivorship Passport - przekazywanie i modyfikacja danych.

1.3.5 The Virtual Consultation System (VCS) — System konsultacji online

Nowotwory watroby sg bardzo rzadkie w populacji pediatrycznej (46), a co za tym idzie
indywidualne doswiadczenie lekarza w leczeniu tych pacjentéow jest zwykle ograniczone.
Decyzje diagnostyczno-terapeutyczne u pacjentéw chorujgcych na nowotwory watroby sg
niejednokrotnie bardzo trudne i skomplikowane. Dotyczy to szczegdlnie pacjentéw ze wznowa
nowotworu lub opornoscig na leczenie. Takie podejscie przyniosto znaczng poprawe przezy¢
wieloletnich oraz wzrost jakosSci zycia pediatrycznych pacjentéw onkologicznych. Obecnie
wiekszos¢ przypadkéw choréb nowotworowych jest leczona w centrach koordynowanych

przez krajowe o$rodki referencyjne. Problem pojawia sie w przypadku nowotwordw rzadkich.
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Wynika to z faktu, iz doswiadczenie poszczegdlnych osrodkdow jest czesto niewielkie,
a informacje na temat leczenia czesto trudno dostepne. Aby osiggnac¢ postep w tej dziedzinie
niezbedna jest wspotpraca miedzynarodowa.

Wedtug wtoskiego projektu TREP (wt. Tumori Rari in Eta Pediatrica) (47) guz rzadki to
»jakikolwiek nowotwdr ztosliwy charakteryzujgcy sie rocznym wystepowaniem ponizej
2/milion” (org. characterised by an annual incidence <2/million). Zgodnie z tg definicjg prawie
wszystkie guzy dzieciece sg guzami rzadkimi. W zwigzku z tym doswiadczenie onkologow
w leczeniu tych chordéb jest stosunkowo mate, nawet na poziomie miedzyosrodkowym.
Dlatego w wielu przypadkach niezbedna jest ich centralna konsultacja.

Konsultacje miedzyosrodkowe i miedzynarodowe odbywajg sie na wiele réznych sposobdw.
Najbardziej popularng metodg jest organizacja wideokonferencji (tzw. Virtual tumor board)
(48), ktora pozwala oméwi¢ przypadki pacjentdw w czasie rzeczywistym miedzy
zainteresowanymi lekarzami. Opracowano rowniez wiele innych metod, wsréd ktérych na
uwage zastuguje system VCS stosowany w watrobiaku zarodkowym (hepatoblastoma),

w guzach rzadkich oraz w sieciach ERN (CPMS — Clinical Patients Management System).

1.3.6.1 System wirtualnych konsultacji (Virtual Consultation System — VCS) w wgtrobiaku
zarodkowym (hepatoblastoma).

W celu poprawy opieki nad pacjentami chorujgcymi na ztosliwy nowotwdr watroby, cztery
gtdbwne miedzynarodowe grupy badawcze (SIOPEL, GPOH, COG, JPLT) zaprojektowaty,
a miedzynarodowa grupa badawcza International Childhood Liver Tumors Strategy Group
(SIOPEL) we wspotpracy z wioskim konsorcjum CINECA stworzyta inny niz dotychczas i bardziej
zaawansowany wirtualny system konsultacyjny (VCS) (48), zaprezentowany na Rysunku 8.
System umozliwia bezpieczng realizacje miedzydyscyplinarnych porad i konsultacji
medycznych. Kazdy lekarz moze wystaé prosbe o konsultacje pacjenta, dotyczacg rozpoznania,
watpliwosci radiologicznych co do miejscowego zaawansowania guza lub jego patomorfologii,
czy tez leczenia. Program zezwala na zatadowanie (upload) na bezpieczny serwer CINECA
obrazow radiologicznych (tj. TK, MRI) (Rysunek 9). Dane dotyczgce konsultowanego pacjenta

sg przesytane online przez lekarza wnioskujgcego przy pomocy kwestionariusza specyficznego
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dla danej choroby (eCRF — electronic Case Report Form). Zbieranie danych w tej formie jest
bardzo tatwe oraz umozliwia sledzenie ich w przysztosci. Pliki o duzych rozmiarach, takie jak
obrazy radiologiczne czy patomorfologiczne, przesytane sg przez centralny serwer, za
posrednictwem specjalnego, opracowanego przez CINECA systemu (Big Client).
Rownoczasowo nastepuje anonimizacja obrazéw. Tak przygotowane pliki zostajg kolejno
przestane do ekspertéw konsultujgcych w ramach paneli specjalistycznych (panele:
chirurgiczny, onkologiczny, radiologiczny, patomorfologiczny). Nastepnie wniosek jest
zatwierdzany przez jednego lub dwoch moderatordw, a nastepnie przestany do ekspertow
z odpowiednich dziedzin. Tym samym powstaje panel ekspertéw, w obrebie ktérego
przeanalizowany zostaje dany przypadek. Program umozliwia rowniez otwartg dyskusje (takze
za posrednictwem wideo-konferencji i wymiany wiadomosci tekstowych) pomiedzy
ekspertami. Na tym etapie gtéwni moderatorzy systemu VCS, ktorzy sg odpowiedzialni za
ostateczne sformuftowanie wnioskow z konsultacji, otrzymujg poszczegélne konsultacje
z oddzielnych paneli specjalistow. Wszystkie wnioski z dyskusji zostajg przekazane do instytucji
zgtaszajacej pacjenta, ktéra wczesniej musi ztozy¢ odpowiednie oswiadczenie o przejeciu
petnej odpowiedzialnosci za podejmowanie decyzji diagnostycznych. Maksymalny tgczny czas
oczekiwania na ostateczng konsultacje winien wynies¢ siedem dni. Istnieje jednak mozliwosé
konsultacji przyspieszonej w pilnych przypadkach. Serwis jest w petni bezptatny, a eksperci
Swiadczg swoje ustugi w trybie wolontariatu. Ponadto system zezwala na organizowanie

wideokonferencji, jesli to konieczne.
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(a2 ‘Submitting Cliniclan Request Date Patient
T4 + e T 4 T4
9 MODERATOR_01 2015-09-28 Male (38 months)
8 SARACENO 2015-09-23 (26 months)
7 MODERATOR_01 2015-00-22 Male (15 months)
6 CLINICIAN_ 01 2015-09-17 Male (24 months)
5 MODERATOR_02 2015-07-29 Male (15 months)
4 MODERATOR_01 2015-07-27 Female (44 months)

Rysunek 8. System konsultacyjny VCS.
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1. Zgloszenie przypadku do konsultacji przez lekarza 5. Przewodniczgcy panelu zbiera wszystkie wnioski
oraz przekazuje je do Moderatora
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2. Nadanie kodu przypadkowi (case ID)

3. Weryfikacja przypadku przez Moderatora oraz
przypisanie go do poszczegolnych paneli lub prosba o
uzupetnienie informaciji.

4. Eksperci otrzymujg przypadek do analizy

6. Moderator tworzy ostateczne wnioski na podstawie
otrzymanych opinii z poszczegoélnych paneli i przesyta
je do lekarza zgtaszajacego przypadek.

* kgczny czas konsultacji: ok 7 dni.

* Kazdy przypadek jest rozpatrywany indywidualnie.

* W specjalnych przypadkach czas konsultacji moze
ulec skroceniu.

Rysunek 10. Schemat dziatania VCS.

Powyzsza organizacja systemu VCS zostata ustalona w dany sposdb z kilku powodéw. Po
pierwsze, pozwala ona na unikniecie konfliktéw opinii, ktére w przesztosci byty czeste, jak
rowniez umozliwia przesytanie duzych plikéw (w tym obrazéow tomografii komputerowej czy
rezonansu magnetycznego). Ponadto mozliwe jest zaangazowanie kilku ekspertow (nawet 10-
20) z réznych krajow sSwiata, z roznych dyscyplin medycznych i réznych osrodkdéw. Podczas
klasycznej wideokonferencji niezbedna jest dostepnos$é wszystkich ekspertéw w tym samym
czasie. W systemie VCS, opracowanym przez SIOPEL i CINECA, nie jest to niezbedne. Eksperci
mogq pracowac¢ nad przypadkami w dowolnym czasie, dowolnej strefie czasowej
i w dowolnym miejscu, gdzie majg dostep do komputera z Internetem. Ponadto moga
poswieci¢ dowolng ilos¢ czasu na zapoznanie sie z przypadkami. Rysunek 10 prezentuje
schemat dziatania VCS.

Projekt sfinansowany zostat ze $rodkéw grantu ENCCA (the European Network for Cancer
Research in Children and Adolescents) (49) i opracowany przez SIOPEL (Société Internationale
d’Oncologie Pédiatrique — Epithelial Liver Tumor Study Group), GPOH (Gesellschaft fiir
Padiatrische Onkologie und Hamatologie), COG (Children's Oncology Group) oraz JPLT
(Japanese Study Group for Pediatric Liver Tumor). System konsultacyjny dostepny jest poprzez

strone internetowg SIOPEL. (50)
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Platforma zostata stworzona oraz jest obstugiwana przez wtoskie konsorcjum CINECA, ktére
posiada odpowiednie zaplecze technologiczne do przechowywania danych, jak réwniez
umiejetnosci dopasowania serwisu do potrzeb klinicystow.

Serwis zostat utworzony w grudniu 2014 roku. Dzieki niemu mozliwe jest bardziej precyzyjne,
specjalistyczne leczenie onkologicznych pacjentéw pediatrycznych, bez koniecznosci wyjazdu
z osrodka macierzystego. Oprdcz tego serwis ma walor edukacyjny i utatwia nauke lekarzom
zajmujgcym sie guzami watroby. Platforma stworzona przez konsorcjum CINECA moze stuzyé
jako wzor dla utworzenia podobnych serwisdow w innych rzadkich onkologicznych chorobach
dzieci.

Wirtualny System Konsultacyjny (VCS) oferuje wiec bardzo wysokiej jakosci porady na

najwyzszym poziomie wiedzy, rowniez dla nowotworéw rzadkich.

1.3.6.2 VCS w guzach rzadkich — EXPeRT.

Wszystkie nowotwory wieku dzieciecego sg rzadkie i dlatego onkolodzy dzieciecy wtozyli tak
wiele wysitku w opracowanie krajowych i miedzynarodowych protokotéw leczniczych
i badawczych, ktéore pozwolity potaczy¢ doswiadczenie i rozumienie mechanizmdéw rozwoju
i leczenia. Zwiekszyto to szanse pacjentdw na przezycie. Istnieje jednak grupa nowotwordéw
dzieciecych wystepujacych wyjgtkowo rzadko (Very rare tumors — VRTs). Sg one tak rzadko
spotykane, ze pacjenci ci nie mogg korzysta¢ z osiggnie¢ onkologii dzieciecej, takich jak
wypracowane protokoty terapeutyczne i badawcze. Owe pediatryczne guzy bardzo rzadkie
(VRTs) obejmujg niejednorodny zestaw nowotwordw, niektérych wystepujgcych w wieku
dzieciecym (np. blastoma ptuci optucnej—pleuropulmonary blastoma, czy nowotwér ptodowy

trzustki — pancreatoblastoma), a niektéorych typowych dla wieku dorostego i ekstremalnie
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rzadkich wsréd dzieci (np. rak jelita grubego, czy czerniak ztosliwy) o cechach biologicznych

i klinicznych odrdézniajgcych je od ich dorostych odpowiednikéw.

Europejska Grupa ds. Guzéw Rzadkich u Dzieci (European Cooperative Study Group for
Paediatric Rare Tumors — EXPeRT) (51) (52) powstata w czerwcu 2008 roku jako podgrupa
robocza Europejskiego Stowarzyszenia Onkologii Dzieci (International Society of Paediatric
Oncology — Europe -SIOP-E). Gtéwnym powodem stworzenia tej grupy byt fakt, ze pacjenci
chorujacy na nowotwory rzadkie nie korzystali z szybkiego rozwoju onkologii dzieciecej.
Stworzono narodowe grupy pracujgce nad rozwojem diagnostyki i leczenia we Wtoszech,
Francji, Wielkiej Brytanii, Polsce i Niemczech. Przyczynito sie to do lepszego poznania guzéw
rzadkich oraz skuteczniejszego ich leczenia. Stworzono projekt ExPO-r-Net (European Expert
Paediatric Oncology Reference Network for Diagnostics and Treatment) (53), ktory byt
prowadzony w latach 2014 — 2017. Zostat on opracowany zgodnie z dyrektywg unijng, majgca
na celu zmniejszenie nieréwnosci we wszystkich panstwach cztonkowskich Unii Europejskiej.
Projekt koncentrowat sie gtéwnie na potrzebie poprawy dostepu do wysokospecjalisycznej
opieki zdrowotnej, szczegdlnie w przypadku pacjentédw z chorobami o niskiej czestosci
wystepowania. W ramach projektu ExPO-r-Net, grupa EXPeRT podjeta prace nad
opracowaniem wytycznych dotyczgcych leczenia guzéw bardzo rzadkich (VCRs) u dzieci oraz
wdrozyta dwa programy on-line w celu ufatwienia wymiany informacji i wiedzy za
posrednictwem Internetu. Pierwszy program dotyczyt powstania strony internetowej
(www.raretumors-children.eu (51)) dla rodzin i oséb niezwigzanych profesjonalnie
z medycyng. Drugim byto stworzenie strony http://vrt.cineca.it (54) dedykowanej lekarzom
zajmujgcym sie problemami onkologii dzieciecej, ktérzy szukajg specjalistycznej porady
medycznej. Projekt ExPO-r-Net i dziatania grupy EXPeRT staty sie podstawg do powstania
kolejnego, szerszego projektu: utworzenia ERN PaedCan (Europejskiej Sieci Referencyjnej
ds. Nowotwordéw Dzieci) (55).

Grupa EXPeRT, w ramach ERN PaedCan, bierze réwniez udziat w projekcie PARTNER 2018-
2021 (Paediatric Rare Tumors Network, European Registry), ktdrego gtéwnym celem jest
utworzenie europejskiego rejestru pediatrycznych guzow bardzo rzadkich, platformy do
raportowania nowych przypadkéw. Projekt zaktada harmonizacje danych pochodzgcych

z istniejgcych juz narodowych rejestrow za pomocg nowatorskich rozwigzan informatycznych,
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zapewnienie mozliwosci korzystania z rejestru krajom, ktére jeszcze nie majg wtasnych

rejestrow oraz potgczenie rejestru unijnego z wirtualnym systemem konsultacji EXPeRT.

1.3.6.3 Clinical Patients Management System (CPMS) w sieciach ERN.

Clinical Patients Management System (CPMS) (56) (57) funkcjonuje w sieciach ERN. System
ten umozliwia zatadowywanie do sieci danych dotyczgcych pacjentéw i dzieki temu utatwia
wspotprace pomiedzy osrodkami miedzynarodowymi w zakresie diagnostyki i leczenia
nowotwordéw rzadkich. CPMS opiera sie na narzedziach wirtualnej komunikacji (VCT - Virtual
Communication Tool) oraz obrazowaniu cyfrowym i wymianie obrazéw w medycynie (DICOM
— Digital Imaging and Communications in Medicine). Bezpieczna aplikacja internetowa
zapewnia poufnos$é¢ wszystkich wprowadzonych do niej danych. Jest ona réwniez stale
aktualizowana i umozliwia osobom zajmujacym sie opiekg zdrowotng wprowadzanie
istotnych danych, zgodnych z najnowszymi wytycznymi. Do najwazniejszych funkcji CPMS
naleza:

1. Przegladarka DICOM (DICOM viewer) — wykorzystywana jako catkowicie osobna
przegladarka badan obrazowych, za pomoca ktéorej mozna przesyta¢ obrazy do sieci,
a nastepnie je odwracaé, powiekszac¢ czy dodawac komentarze;

2. Przegladarka obrazéw histopatologicznych (Digital Pathology viewer);

3. Budowanie rodowodu (Pedigree tool) — umozliwia $Sledzenie pochodzenia pacjenta
w postaci budowania drzewa genealogicznego i pokazania cztonkdw rodziny bedacych
nosicielami mutacji genetycznej;

4. Multi-check coding systems — mozna wprowadzaé¢ dane dotyczgce okreslonego
rozpoznania lub wykonanej procedury za pomocg kodowania np. ICD-10, Orphanet,
MedDRA, LONIC;

5. Badania naukowe — badacze mogg wystgpi¢ o dostep do zanominizowanych danych
dotyczacych konkretnych chordb z bazy;

6. Wskazniki wydajnosci — CPMS generuje raporty i statystyki.

Kazdy wprowadzany do bazy danych pacjent lub opiekun prawny pacjenta musi podpisac

formularz $wiadomej zgody na zgtoszenie jego przypadku do bazy ERN. Jest to zgodne

z obowigzujgcym rozporzadzeniem RODO. Ponadto CPMS anonimizuje dane pacjenta nadajac
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mu pseudonim (ang. nickname), za pomocga ktorego bedzie mozliwe przeglgdanie danych

w bazie ERN. Platforma zostata stworzona przez irlandzka firme OpenApp (58).

1.4 Niemcy — GCCR (German Childhood Cancer Registry) oraz system ObTiMa

1.4.1 Informacje ogdlne

The German Childhood Cancer Registry (GCCR), czyli niemiecki rejestr nowotworéw u dzieci
i mtodziezy zostat stworzony w 1980 roku przez Instytut Biostatystyki Medycznej,
Epidemiologii i Informatyki (Institute of Medical Biostatistics, Epidemiology and Informatics —
IMBEI (59)) Medycznego Uniwersytetu im. Johannesa Gutenberga w Moguncji (University
Medical Center of the Johannes Gutenberg University Mainz). Poczgtkowo rejestr obejmowat
wszystkie przypadki nowotwordéw dzieciecych do 15 roku zycia w Niemczech, a od 2009 roku

rozszerzono rejestr do 18 roku zycia.

W chwili obecnej w rejestrze zarejestrowanych jest ponad 95% wszystkich przypadkow
nowotwordw u dzieci w Niemczech (tj. pacjentéw ponizej 18 roku zycia), co kwalifikuje GCCR
jako spetniajgcy wymogi dotyczace rejestru epidemiologicznego. Rocznie zgtaszanych jest
okoto 1800 przypadkow z oddziatdw onkologii dzieciecej z catego kraju. Wszystkie oddziaty
onkologiczne sg zrzeszone w stowarzyszeniu GPOH (German Society for Pediatric Oncology
and Hematology), a dziatania rejestru oraz GPOH s3 ze sobg $cisle powigzane. Do dnia
dzisiejszego zostato zarejestrowanych w bazie 45.000 pacjentdw, co stanowi wiarygodng
podstawe do oceny rdznic regionalnych i trendéw oraz stanowi solidng podstawe do badan
epidemiologicznych (60). Ze wzgledu na duzg liczbe pacjentdow oraz wysokg kompletnosé
danych, wyniki badan sg reprezentatywne i pozwalajg na rzetelng ocene.

Wedtug analizowanych danych z rejestru GCCR w ostatnich dziesiecioleciach odnotowano
imponujacy postep terapeutyczny oraz znaczgce zmniejszenie efektdw ubocznych terapii
w onkologii dzieciecej. Jest to zwigzane z coraz wiekszym naciskiem na wieloosrodkowe

badania (61). Dzieki GCCR mozliwe sg dtugoterminowe obserwacje, rejestracja nowotworéw

37



wtdrnych, a co za tym idzie badania nad minimalizacjg dtugoterminowych efektéw ubocznych
leczenia (62).

Od 2009 roku zgtaszanie nowotwordw ztosliwych u pacjentéow ponizej 18 roku zycia jest
w Niemczech obowigzkowe w odniesieniu do wszystkich oddziatach onkologii dzieciecej (63).
Na tej podstawie w 2009 roku do rejestru wprowadzani sg réwniez pacjenci w wieku

15-17 lat.
Wszystkie raporty z GCCR sg co roku publikowane na stronie internetowej rejestru.

Przyktadowe raporty przestawiono ponizej na rysunkach 11-15.

20
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10

1987 1989 1991 1993 1995 1997 1999 2001 2003 2005 2007 2009 20N 2013

Year
— all malignancies leukaemias --= CNS tumours - lymphomas

Rysunek 11. Nowe zarejestrowane przypadki nowotwordw ztosliwych u pacjentow wieku dzieciecego w Niemczech w latach

1987-2013 (dane z GCCR). (63)

1.4.2 Przeglad najwazniejszych danych i struktura rejestru

Niemiecki rejestr nowotworowy, The German Childhood Cancer Registry (GCCR), dziata bez
zadnej konkretnej podstawy prawnej, jednak jest zgodny z obowigzujgcymi przepisami
dotyczacymi prywatnosci i bezpieczedstwa danych. Pacjenci oraz ich opiekunowie sg

zobowigzani do wyrazenia swiadomej zgody na rejestracje. Wedtug danych z GCCR tylko
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ok. 1% z nich nie wyraza takiej zgody, a <1% pacjentdw nie jest rejestrowanych z innych
powodow. W przypadku braku zgody, pacjenci sg rejestrowani anonimowo, z minimalng liczbg
informacji, dzieki czemu mozna ich uwzgledni¢, np. w rejestrach epidemiologicznych.
Pdzniejsza walidacja danych czy kontakt z pacjentem nie sg w przypadku takich pacjentéw
mozliwe.

Zgtaszanie nowych pacjentow do rejestru jest dokonywane przez lekarzy leczgcych oraz jest
wykonywane dobrowolnie i bezptatnie. W zwigzku z powyziszym nie byto koniecznosci
wprowadzenia zmian w procesie rejestracji, po wejsciu w zycie ustawy z dn. 1.01.1995 roku
o rejestracji nowotworéw ztosliwych oraz ustaw o rejestrach stanowych (64). Od 1 stycznia
2007 roku Dyrektywa ,Richtlinie des Gemeinsamen Bundesausschusses liber MaBBnahmen zur
Qualitatssicherung fiir die stationare Versorgung von Kindern und Jugendlichen mit hamato-
onkologi- schen Krankheiten gemal § 137 Abs. 1 Satz 1 Nr. 2 SGB V fiir nach § 108 SGB V
zugelassene Krankenhauser (Vereinbarung zur Kinderonkologie KiOn-RL) (65)” natozyta
obowigzek zgtaszania wszystkich przypadkéw nowotwordw ztosliwych u pacjentdw ponizej

18 roku zycia do niemieckiego rejestru GCCR.
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Rysunek 12. Wystepowanie nowotwordéw w populacji pediatrycznej w Niemczech (dane z raportu 2018 GCCR).

Finansowanie GCCR jest gwarantowane przez Federalne Ministerstwo Zdrowia
(Bundesministerium flr Gesundheit (66)), Ministerstwo Spraw Spotecznych, Pracy, Zdrowia
i Demografii w stanie Rhineland-Palatinate (Ministerium fiir Soziales, Arbeit, Gesundheit und
Demografie (67)) oraz Ministerstwa Zdrowia wszystkich 16 landéw (po 1/3 kosztéw dla

kazdego z nich).

40



W rejestrze GCCR zbierane sg dane kliniczne, takie jak np. ocena stopnia zaawansowania,
klasyfikacja czy podtyp immunologiczny nowotworu. Kazdy pacjent jest dtugoterminowo
obserwowany w ramach rejestru. W ostatnich latach ma to olbrzymie znaczenie i stanowi

podstawe badan nad poznymi skutkami choroby, takimi jak na przyktad drugie nowotwory.

Proces rejestracji w GCCR

Po przyjeciu kazdego nowo zdiagnozowanego pacjenta, lekarz prowadzgcy przesyta do GCCR
formularz zgtoszenia nowotworu (zawierajgcy rozpoznanie wstepne oraz informacje, czy dany
przypadek zostanie wigczony do innego specyficznego rejestru) wraz z podpisang przez
opiekundw lub/i pacjenta swiadomg zgoda na udostepnienie danych do rejestru. Kolejno,
w trakcie leczenia pacjenta, jednostka zgtaszajgca przesyta w formie elektronicznej raporty
dotyczace leczenia oraz rokowania (zwykle raz w roku). Wszystkie diagnozy (z nielicznymi
wyjatkami) sg weryfikowane histopatologicznie lub immunologicznie. Obserwacja kliniczna
kazdego pacjenta po zakoriczeniu leczenia choroby trwa zwykle 5 lat, a dane dotyczgce wizyt
i badan kontrolnych przesytane s3 do GCCR raz w roku. GCCR przeprowadza nastepnie
dtugoterminowe obserwacje, poréwnujgc swoje dane z wynikami badan klinicznych czy innych
rejestrow, specyficznych dla danego nowotworu. GCCR gromadzi dane przesytane nie tylko
przez szpitale, ale rowniez centra opieki pooperacyjnej, regionalne rejestry nowotwordéw oraz

przez samych pacjentéw.

Ponizej znajduje sie przyktadowy roczny raport GCCR dla watrobiaka zarodkowego

(Hepatoblastoma) (z 2016 roku) (Tabela 2). (68)
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Cases in Germany aged under 15 years (1980-2015): 533
Selected characteristics Germany 2006-2015

Relative frequency: 224 /17580 =1.3 %
Relative frequency of trial patients: 77.7 %
Incidence rates per million: Girls Boys Total
Number of cases: 95 129 224
Standardized rate *: 2.2 2.8 2.5
Cumulative incidence: 28 36 32
Sex ratio (m/f): 1.4

Age-specific incidence rates per million:

<1 14 59 10-14
Number of cases : 74 128 13 9
Incidence rate: 10.8 4.6 0.4 0.2
Median age at diagnosis: 1 year 6 months

S5-year  10-year 15-year
Survival probabilities: 80 % 78 % 78 %

Mortality per million within 15 yrs. of diagnosis (1991-2000):

Number of deaths Standardized®* Cumulative
N % of all 4335 deaths mortality rate mortality
36 0.8 % 0.3 4

Second neoplasms (SN) within 30 yrs. of diagnosis (1980-2013):
VIl (a) Hepatoblastoma

SN after VII (a) VIl (a) as SN after any primary
% of all Cumulative % of all Cumulative
N 1253 SN incidence N 1253 SN incidence
3 02% 1.5 % 2  02% 0.0 %

* Standard: Segi world standard population

Tabela 2. Charakterystyka wystepowania wqgtrobiaka zarodkowego w Niemczech w latach 2006-2015.
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Rysunek 13. Nowe przypadki wystepowania wgtrobiaka zarodkowego w latach 2006-2015 wg podziatu na ptec i wiek.
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Rysunek 14. Nowe przypadki wystepowania wqtrobiaka zarodkowego w latach 2006-2015 na przestrzeni lat.
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Rysunek 15. Prawdopodobieristwo przezycia wg roku diagnozy (1980-2013).

1.4.3 System ObTiMA

System ObTiMA (69) (70) (71) jest profesjonalng platformg zarzgdzania badaniami klinicznymi
w onkologii majgca na celu wsparcie klinicystédw, zaréwno w projektowaniu, jak i prowadzeniu
badan klinicznych. Zostat stworzony przez Uniwersytet w Saarland w Homburgu (Saarland
University, Faculty of Medicine, Homburg, Niemcy).

Faza projektowania (72) wykonywana jest za posrednictwem modutu ‘Trial Builder’, ktéry
pozwala na doktadny opis badania klinicznego, np. okreslenie kryteriow wtaczenia
i wytaczenia. Osoba projektujgca moze zdefiniowac zarys badania oraz dane zawarte

w gtéwnym protokole. Moze réwniez konfigurowaé plany leczenia, aby poméc klinicystom
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w decyzjach diagnostycznych i prowadzeniu pacjenta onkologicznego. Mozliwe jest
indywidualne tworzenie Kart Obserwacji Klinicznej (CRFs) dla dowolnej czesci badania.
Poniewaz w wielu badaniach klinicznych zbierane sg podobne lub nawet takie same dane,
ObTiMA zezwala na zapisywanie utworzonych juz CRF-6w w bazie danych i wykorzystanie
utworzonych wczesniej kart dla nastepnych badan. Jest to szczegdlnie wazne, gdyz sprzyja
standaryzacji CRFéw.

Kolejng wazng funkcjg systemu ObTiMA jest mozliwos¢ zarzgdzania danymi uczestnika, dzieki
ktorej lekarze otrzymujg duze wsparcie podczas prowadzenia pacjenta. Funkcja ta jest
konfigurowana automatycznie podczas tworzenia projektu badania. Lekarz wprowadzajgc
dane pacjenta otrzymuje podpowiedzi i wskazéwki dotyczgce kolejnych etapdw leczenia.
System ObTiMA skfada sie z kilku modutéw. Oprdcz wyzej opisanych opcji, zawiera takze:
mozliwos¢ zapisywania i odtwarzania obrazow z badan takich, jak: tomografia komputerowa,
pozytronowa tomografia emisyjna, czy rezonans magnetyczny (w formatach DICOM - Digital
Imaging Communications in Medicine). Zawiera tez narzedzie stuzgce do raportowania
zdarzen niepozgdanych (SAE and SUSAR reporting tool) oraz platforme konsultacyjng. Warto
rowniez zaznaczy¢, ze ObTiMA spetnia kryteria Dobrej Praktyki Lekarskiej (GCP) oraz ze dane

wrazliwe pacjentow podlegajg anonimizacji.

Zarys utworzenia badania klinicznego przy pomocy systemu ObTIMA (73) wyglada
nastepujgco:
1. Krok 1—Tworzenie projektu badania klinicznego.
Krok 2 — Tworzenie Kart Obserwacji Klinicznej (CRFs).

Krok 3 — Definiowanie mozliwych zdarzen (np. planowany, nieplanowany).

Krok 5 — Dodawanie osrodkéw badawczych.

2

3

4. Krok 4 — Tworzenie kont uzytkownikdw.

5

6. Krok 6 — Wprowadzanie danych, rekrutacja uczestnikow.
7

Krok 7 — Elektroniczne prowadzenie badania, mozliwos¢ eksportu i analizy danych.

Ponizej przyktadowy interface systemu ObTiMA (Rysunek 16).
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Rysunek 16. System ObTiMA. Przyktadowy interface - tworzenie Karty Obserwacji Klinicznej (CRF) (69)

H6221.5 Szwajcaria — Swiss Childhood Cancer Registry (SCCR)

1.5.1 Informacje ogdlne

Swiss Childhood Cancer Registry (SCCR) (74) jest krajowym rejestrem onkologicznym dla dzieci
i mfodziezy. Zawiera on: dane dotyczgce nowych rozpoznan nowotwordw u pacjentéw
pediatrycznych, dokumentacje dotyczgcg diagnostyki oraz leczenia, jak réwniez
dtugoterminowe obserwacje.

Siedziba SCCR znajduje sie w Instytucie Medycyny Spotecznej i Prewencyjnej (Institute of
Social and Preventive Medicine ISPM) na Uniwersytecie w Bernie (University of Bern). SCCR
Scisle wspotpracuje z Szwajcarskim Towarzystwem Onkologii Dzieciecej. Jest réwniez

cztonkiem Miedzynarodowego Stowarzyszenia Rejestrow Nowotworéw (International
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Association of Cancer Registries) oraz Europejskiej Sieci Rejestrow Nowotwordw (European

Network of Cancer Registries).

1.5.2 Historia powstania oraz podstawy prawne

Swiss Childhood Cancer Registry (ACCR) (75) zostat utworzony w 1976 roku przez Szwajcarskie
Towarzystwo Onkologii Dzieciecej (Swiss Paediatric Oncology Group — SPOG). Poczgtkowo
rejestrowano w nim tylko pacjentéw biorgcych udziat w badaniach klinicznych, ale juz od 1981
roku rozpoczeto rejestracje wszystkich dzieciecych pacjentéw chorujgcych na nowotwory. Od
poczatku lat 90-tych kliniki onkologii dzieciecej w Szwajcarii zaczety prowadzi¢ réwniez
obserwacje dtugoterminowe, jak i zbiera¢ dane o zmianach w leczeniu czy stanie zdrowia
pacjentéw po ich wypisaniu ze szpitala. Od 2004 roku SCCR jest wspdlnie prowadzony przez
SPOG oraz Grupe Badan Epidemiologicznych u Dzieci (fr. Le groupe de recherche en
épidémiologie pédiatrique) z Instytutu Medycyny Spotfecznej i Prewencyjnej (76)
Uniwersytetu w Bernie. Od 2007 roku informacje dostarczane sg przez 9 klinik nalezgcych do
SPOG (Aarau, Bale, Bellinzona, Berna, Genewa, Lozanna, Lucerna, St-Gallen i Zurich) oraz
uzupetniane systematycznie przez inne zrédta (np. dane z klinik nienalezgcych do SPOG,
laboratoridw, zaktadow patomorfologii lub poprzez wymiane danych z kantonalnymi
rejestrami nowotwordw - Les registres cantonaux des tumeurs RCT). Jest to mozliwe dzieki
zatwierdzeniu w 2007 roku przez Komisje Ekspertéw ds. Tajemnicy Zawodowej w Badaniach
Medycznych Federalnego Urzedu Zdrowia Publicznego (fr. la Commission fédérale d’experts
du secret professionnel en matiere de recherche médicale de I'Office fédéral de la santé
publique) mozliwosci przekazywania danych pacjentéw do rejestru. Po wprowadzeniu nowej
ustawy o badaniach na ludziach, pozwolenie zostato potwierdzone w styczniu 2014 roku przez
Komisje Etyczng Kantonu Berno. Umozliwito to rowniez potaczenie zbioréw danych, takich jak
statystyki narodzin i zgondw oraz kwestionariusze skierowane do pacjentdw i ich rodzicow ze
Szwajcarskim Krajowym Rejestrem Onkologicznym dla Dzieci i Mtodziezy (SCCR) (77). Od
1-ego stycznia 2020 roku weszta w zycie ustawa federalna z dnia 18-ego marca 2016 roku
dotyczgca prowadzenia rejestrow chordb onkologicznych w Szwajcarii (LEMO, RS 818.33 (78)).
SCCR oraz SPOG zaoferowaty swojg pomoc w prowadzeniu rejestru onkologicznego dla dzieci

i latem 2018 roku Konfederacja Szwajcarska powierzyta im to zadanie. Poczgwszy od 2020

47



roku prowadzony bedzie nowy pediatryczny federalny rejestr nowotworowy, ktéry bedzie
odpowiedzialny za identyfikacje chordob onkologicznych dotykajgcych dzieci i mtodziezy

w wieku ponizej 20 lat w catej Szwaijcarii.

Podstawy prawne dziatania Swiss Childhood Cancer Registry (SCCR):

1. Ustawa o rejestrze chordb onkologicznych (fr. Loi sur I'enregistrement des maladies
oncologiques LEMO) — LEMO ; RS 818.33 (79)

Ustawa ta reguluje gromadzenie wiarygodnych i odpowiednich danych dotyczgcych
pacjentéw chorujgcych na choroby nowotworowe w Szwajcarii. W ustawie zostato ujetych
wiele istotnych tematdéw, takich jak: ochrona pacjenta, obowigzkowe raportowanie danych,
mozliwos¢ wykorzystania numeru ubezpieczenia (AVS) jako identyfikatora oraz standaryzacja
zestawu danych, procedur rejestracji pacjentdow czy przesyfania danych.

Ustawe Parlament przyjagt w marcu 2016 roku, a rozporzgdzenie wykonawcze (OEMO) zostato
przyjete przez Rade Federalng w dniu 11 kwietnia 2018 roku. Te dwa akty prawne wejdag
w zycie 1 stycznia 2020 roku.

Gtéwnymi celami i zadaniami rejestru (art. 21 LEMO) s3: nadzér i ocena wprowadzanych
danych pacjentow (w tym uzupetnienia i aktualizacje) z wykorzystaniem statystyk przyczyn
zgondéw Federalnego Urzedu Statystycznego (OFS) oraz statystyk medycznych szpitala;
przygotowanie danych statystycznych, raportéw zdrowotnych oraz ocena jakosci diagnostyki
i leczenia; raportowanie danych dotyczgcych choréb onkologicznych u dzieci i mtodziezy oraz
publikacja wynikow; wykorzystanie uzyskanych danych do informowania mtodych pacjentéw
chorujgcych na nowotwory oraz ich rodzicow o dostepnych mozliwosciach diagnostyki
i leczenia; wspoétpraca z instytucjami i organizacjami miedzynarodowymi w zakresie choréb

onkologicznych u dzieci i mtodziezy.

2. Federalna Ustawa o Ochronie Danych (fr. La loi fédérale sur la protection des données) —
LPD RS 235.1 (80) z 11 czerwca 1992 roku

Ustawa ta reguluje ochrone danych w Szwajcarii. Ma na celu ochrone danych osobowych
i podstawowych informacji dotyczacych oséb fizycznych i prawnych, ktére podlegajg
przetwarzaniu danych. LPD zapewnia prawo dostepu (art.8), na mocy ktérego kierownik

urzedu (np. kierownik Szwajcarskiego Rejestru Nowotwordéw Dzieciecych SCCR) jest
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zobowigzany do przekazania wszystkich informacji i danych osobie zainteresowanej, np.
pacjentowi lub jego przedstawicielowi prawnemu. Musi takze okresli¢c pochodzenie danych
i cel ich przetwarzania. Wszystkie informacje dla pacjenta sg przekazywane bezptatnie

i w formie pisemnej.

1.5.3 Przeglad najwazniejszych danych

W szwajcarskim rejestrze ,Swiss Childhood Cancer Registry” rejestruje sie nowe przypadki
zachorowan na choroby nowotworowe u dzieci i mtodziezy zgodnie z Miedzynarodowg
Klasyfikacjg Nowotworéw u Dzieci (The International Classification of Childhood Cancer ICCC-
3 (81)) oraz Histiocytoze z Komodrek Langerhansa (LCH). W latach 1976-2018 (82)
zdiagnozowano i leczono w catej Szwajcarii 12008 pacjentéw (zaréwno obywateli Szwajcarii,
jak i emigrantow) (Rysunek 17). Wszystkie te przypadki zarejestrowano w Szwajcarskim
Rejestrze Onkologicznym dla Dzieci (SCCR). WS$rdéd zarejestrowanych pacjentéow, w wieku
0-20 lat, 11690 byto zdiagnozowanych z jednym nowotworem, 156 z dwoma, a 4 z 3
nowotworami. Pacjenci ujeci w rejestrze w latach 1976-1982 stanowity tylko dzieci biorgce
udziat w badaniach klinicznych. Jak juz opisano, od 1982 roku zaczeto rejestrowaé wszystkie

przypadki nowotwordw, z ktérego to faktu wynika pozorny nagty wzrost zachorowan.
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Rysunek 17. Pacjenci pediatryczni chorujqcy na nowotwor zarejestrowani w SCCR w latach 1976-2018. Wszystkie rozpoznania.

(82)

Raport roczny SCCR zawiera réwniez dane dotyczace kontroli (follow-up) pacjentéw,
wskaznikdw przezycia, wystepowania konkretnych przypadkdéw nowotwordéw z podziatem na
wiek czy pte¢ oraz doktadne podsumowanie prowadzonych we wspdtpracy projektow

naukowych.
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ROZDZIAt 2. Analiza zapotrzebowania na wprowadzenie
Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami.

2.1 Ocena obecnej sytuacji w Polsce

2.1.1 Epidemiologia nowotwordw u dzieci i mtodziezy w Polsce na podstawie danych z

Krajowego Rejestru Nowotwordw (KRN)

Nowotwory ztosliwe w grupie pediatrycznej sg bardzo rzadkie. Analizujgc dane z Krajowego
Rejestru Nowotwordw (83), w roku 2017, w grupie wiekowej 0-19 lat odnotowano 1035
nowych zachorowan oraz 182 zgony z przyczyn onkologicznych. Dane te ilustrujg generowane

przez KRN Rysunki 18 i 19.

Mazowieckie 169
Wielkopolskie 114
Matopolskie 97
Slaskie 91
Dolnoslgskie 0
Pomorskie 79
Kujawsko-Pomorskie 64
Podkarp ackie 51
todzkie 48
Lubelskie 45
Podlaskie 42
Warminsko-Mazurskie 36
Zachodniopomorskie 34
Swietokrzyskie 32
Lubuskie 27
Opolskie 16

I ' I I ' I I I

I I ;
0 20 40 60 80 100 120 140 160 180

Rysunek 18. Zachorowalnos¢ na nowotwory ztosliwe w grupie wiekowej 0-19 lat z podziatem na wojewddztwa. Dane za rok

2017 na podstawie rejestru KRN.
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Rysunek 19. Zgony na nowotwory ztosliwe w grupie wiekowej 0-19 lat z podziatem na wojewddztwa. Dane za rok 2017 na

podstawie rejestru KRN.

Problemem, ktéry podkreslany jest przez KRN jest wcigz niezadowalajgca zgtaszalnosc

pacjentéw.

2.1.2 Polska Grupa Guzéw Litych (PGGL)

W 1974 roku otworzona zostata Polska Pediatryczna Grupa ds. Leczenia Biataczek i Chtoniakdéw

(PPGLBC) majgca na celu wypracowanie stosowania S$cisle kontrolowanych programoéw
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terapeutycznych oraz unifikacje leczenia nowotworow uktadu krwiotwérczego i limfoidalnego

w Polsce. W roku 1992 wzorujgc sie na PPGLBC powstata Polska Grupa Guzow Litych (PGGL)

(84). W 1999 roku obie grupy weszty w sktad nowo powstatego Polskiego Towarzystwa

Onkologii i Hematologii Dzieciecej. W ramach PGGL dziata 8 grup roboczych zajmujgcych sie

koordynacja leczenia poszczegdlnych nowotwordw:

1.

Nerwiak zarodkowy (Neuroblastoma) — Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej,
Uniwersytet Jagiellonski w Krakowie

Miesak Ewinga oraz miesaki tkanek miekkich (RMS, non-RMS) - Klinika Transplantacji
Szpiku, Onkologii i Hematologii Dzieciecej, Uniwersytet Medyczny im. Piastéw Slaskich
we Wroctawiu

Nowotwory kosci — Klinika Onkologii i Chirurgii Onkologicznej Dzieci i Mtodziezy,
Instytut Matki i Dziecka w Warszawie

Nowotwory nerek (guzy Wilmsa) - Klinika Transplantacji Szpiku, Onkologii
i Hematologii Dzieciecej, Uniwersytet Medyczny im. Piastéw Slgskich we Wroctawiu
Nowotwory watroby — Klinika Chirurgii i Urologii Dzieci i Mtodziezy, Gdanski
Uniwersytet Medyczny

Guzy germinalne — Klinika Pediatrii, Hematologii, Onkologii i Endokrynologii, Gdanski
Uniwersytet Medyczny

Guzy rzadkie - Klinika Pediatrii, Hematologii, Onkologii i Endokrynologii, Gdanski
Uniwersytet Medyczny

Nowotwory CUN — Klinika Onkologii, Instytut ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”

w Warszawie

2.1.3 Osrodki onkologiczne i chirurgiczne dla dzieci w Polsce

Wedtug danych Polskiego Towarzystwa Onkologii i Hematologii Dzieciecej (PTOHDz) (85)

obecnie w Polsce funkcjonuje 18 osrodkédw onkologicznych dla dzieci (Rysunek 20).
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Rysunek 20. Mapa osrodkéw onkologicznych w Polsce.

W Polsce jest obecnie 70 oddziatdw chirurgii dzieciecej (86), w tym 18 zajmujgcych sie

leczeniem chirurgicznym dzieci z nowotworami (Rysunek 21).
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Rysunek 21. Mapa osrodkdw chirurgicznych zajmujgcych sie chirurgiq onkologiczng u dzieci w Polsce.
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Wedtug Rejestru Podmiotéw Wykonujgcych Dziatalno$¢ Leczniczg (RPWDL) (87) obecnie

w Polsce jest 647 16zek na oddziatach onkologicznych dla dzieci.

2.1.4 Istniejgce polskie bazy / rejestry nowotworowe

Poza, omawianym szczegétowo w rozdziale 4.1, Krajowym Rejestrem Nowotworéw (KRN)
w Polsce funkcjonuje obecnie kilka regionalnych rejestrébw nowotworowych.
W Miedzynarodowym Stowarzyszeniu Rejestrow Nowotworowych (International Association
of Cancer Registries — IACR (24)) zarejestrowanych jest obecnie 8 rejestrow nowotworowych

(Tabela 3). Zaden z nich nie jest rejestrem specyficznym dla nowotwordéw dzieciecych.

Nazwa rejestru Zasieg Osoba kontaktowa

Polish National Cancer Registry Polska Joanna Didkowska (Warszawa)
Cracow City and District Cancer | Matopolska Jadwiga Rachtan (Krakéw)
Registry (88)

Kielce Regional Cancer Registry (89) | Swietokrzyskie Stanistaw G6zdz (Kielce)

Lower Silesian Cancer Registry (90) Dolnoslaskie Jerzy Blaszczyk (Wroctaw)
Opole Regional Cancer Registry (91) | Opolskie Wiestawa Kaczmarek (Opole)
Regional Silesia Cancer Registry (92) | Slask Brunon Zemla (Gliwice)
Warsaw Cancer Registry (93) Mazowieckie Maria Zwierko (Warszawa)
Greater Poland Cancer Registry (94) | Wielkopolska Maciej Trojanowski (Poznan)

Tabela 3. Wykaz polskich rejestrow nowotworowych na podstawie danych z IACR.

W Europejskiej Sieci Rejestrow Nowotworowych (European Network of Cancer Registries -
ENCR (95)) zarejestrowanych jest réwniez 8 polskich rejestrow (Tabela 4). Zaden polskich

rejestrow w ENCR nie jest rejestrem specyficznym dla dzieci.
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Nazwa rejestru Zasieg Osoba kontaktowa

Polish National Cancer Registry Polska Joanna Didkowska (Warszawa)
Lesser Poland Matopolska Cancer | Matopolska Jadwiga Rachtan (Krakéw)
Registry

HolyCross Regional Cancer Registry | Swietokrzyskie Stanistaw Gozdz (Kielce)
Lower Silesian Cancer Registry Dolnoslaskie Jerzy Blaszczyk (Wroctaw)
Lublin Regional Cancer Registry (96) | Lubelskie Beata Koscianska (Lublin)
Subcarpathian  Regional  Cancer | Podkarpackie Monika Gradalska-Lampart
Registry (97) (Rzeszéw)

Warsaw Cancer Registry Mazowieckie Maria Zwierko (Warszawa)
Greater Poland Cancer Registry Wielkopolska Maciej Trojanowski (Poznan)

Tabela 4. Wykaz polskich rejestréw nowotworowych na podstawie danych z ENCR.

W 1995 roku w Polsce (Lublin) powstat jedyny do tej pory pediatryczny epidemiologiczny

rejestr nowotworowy (98).

2.2 Badanie kwestionariuszowe wsréd osrodkow onkologii i chirurgii dzieciecej

W 2018 roku przeprowadzono badanie kwestionariuszowe (Zatgcznik 2) wsréd kierownikow
osrodkéw onkologii dzieciecej oraz oddziatéw/klinik chirurgii dzieciecej zajmujacych sie
onkologig zabiegowg w Polsce dotyczgce oceny potencjalnej skutecznosci i celowosci projektu
Wspdlnej Krajowej Pediatrycznej Bazy Guzéw Litych. Dla potrzeb badania opracowano
oryginalny kwestionariusz. Wystano 18 ankiet do osrodkéw onkologii dzieciecej oraz 18 ankiet
do os$rodkéw chirurgii dzieciecej w Polsce. Otrzymano odpowiedZ od 21/36 (58,33%)

osrodkow.
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2.2.1 Kwestionariusz

Kwestionariusz sktadat sie z 6 czesci:
l. Dane dotyczgce oddziatu

Il. Bazy / rejestry

. Biobank

V. Dane szczegdtowe dotyczgce pacjentdéw onkologicznych
V. Badanie opinii

VI. Dodatkowe uwagi

Pytania w czesci pierwszej dotyczyty informacji na temat oddziatu, liczby tdzek, czy
przyblizonej rocznej liczby pacjentow. W czesci drugiej pytano szczegdétowo o wspdtprace
oddziatu z rejestrami / bazami danych regionalnymi, ogélnopolskimi oraz miedzynarodowymi.
Cze$¢ trzecia dotyczyta wspodtpracy z biobankami ogdlnopolskimi, regionalnymi oraz
szpitalnymi. W czesci czwartej pytano o szczegdétowe dane dotyczgce pacjentow
onkologicznych, takie jak liczba leczonych w oddziale dzieci z poszczegdlnymi rodzajami
nowotwordw. Cze$¢ Vi VI natomiast, dotyczyty opinii kierownikéw klinik na temat celowosci
i mozliwosci utworzenia WPBGGL.

Ksztatt kwestionariusza ilustruje Zatgcznik nr 2.

2.2.2 Wyniki

Przeanalizowano 21 otrzymanych ankiet, wsrdd ktorych 11 (52%) zostato wypetnionych przez
kierownikéw oddziatéw chirurgii dzieciecej oraz 10 (48%) przez kierownikéw oddziatéw

onkologii i hematologii dzieciece;j.

Czes$¢ | — Dane dotyczgce oddziatu

Srednia liczba t6zek na oddziatach onkologicznych wynosi 39 (15-61 t6zek), a na oddziatach

chirurgicznych 41,5 (24-61 tdzek). Rocznie na analizowanych oddziatach onkologicznych

relizowanych jest srednio 2500 hospitalizacji (650-5700), a na oddziatach chirurgicznych 3100
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(2000-4926). Wsrod powyzszych hospitalizacji srednio 875 (25-4500, 45,45%) dotyczy
pacjentéw z ostatecznym rozpoznaniem nowotworu ztosliwego w oddziatach onkologicznych,

a 27 (15-455, 0,87%) na oddziatach chirurgicznych.

Czesc Il - Bazy / rejestry

Wiekszos¢ oddziatéw onkologicznych korzysta z baz i rejestrow miedzynarodowych, wsréd
ktdrych wymieniane sg miedzy innymi: ALL SCTped 2012 FORUM (MARVIN) (Allogenic Stem
Cell Transplantation for Children and Adolescents With Acute Lymphoblastic Leukaemia),
SIOPEN-R-NET platform (International Society of Paediatric Oncology European
Neuroblastoma Research Network), EuroNet-PHL-C2 (EuroNet-Paediatric Hodgkin's
Lymphoma Group), SIOP RTSG (International Society of Paediatric Oncology for children with
nephroblastoma — Wilms Tumour) czy Registry for soft tissue sarcoma and other soft tissue
tumours in children, adolescents, and young adults: CWS-SoTiSaR.

Zgtaszalnos$¢ do powyzszych rejestrow / baz danych koreluje z srednig roczng liczba pacjentéow
onkologicznych w oddziale.

Wsrdéd oddziatéw chirurgii dzieciecej tylko nieliczne osrodki zgtaszajg swoich pacjentéw do
ww. baz / rejestrow. Wszyscy jednak podkreslaja Scistg wspotprace w tej kwestii z osrodkiem
onkologicznym w swoim szpitalu.

W 4 oddziatach onkologicznych (4/10, 40%) zatrudnione sy osoby odpowiedzialne za
wprowadzanie danych (tzw. menedzerowie danych). Trzy z tych oséb sg zatrudnione na
% etatu, a jedna na caty etat. Ich praca jest jednak optacana z réznych srodkéw. Wymieniane
jest finansowanie ze strony uniwersytetu (n=3), przez szpital (n=1) oraz poprzez projekty
badawcze (n=1). W$réd oddziatéow chirurgii dzieciecej, tylko 1 oddziat (1/10, 10%) zatrudnia
menedzera danych na peten etat. Jego praca jest finansowana ze srodkéw wtasnych szpitala.
Wiekszos¢ osrodkdw (20/21, 95%) posiada zgode dyrekcji szpitala na zgtaszanie pacjentéw do
baz danych.

Wszyscy ankietowani potwierdzili, ze dysponujg odpowiednim zapleczem informatycznym,

umozliwiajgcym komputerowg obstuge baz danych / rejestrow.
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Czes¢ lll — Biobank

Wsrdd analizowanych ankiet 3 (3/9, 33,33%) oddziatéw onkologicznych posiada wtasny /
szpitalny biobank. W dwéch przypadkach jest on obstugiwany przez Microsoft® Office Excel,
w jednym przypadku przez program komputerowy oparty na plikach XML. Wsrod oddziatow

chirurgicznych tylko jeden (1/11, 9,09%) osrodek wspodtpracuje z biobankiem lokalnym.

Czes$¢ IV — Dane szczegdtowe dotyczgce pacjentdow onkologicznych

Dane dotyczace pacjentdow z poszczegdlnymi nowotworami leczonych w osrodkach
onkologicznych oraz chirurgicznych byty bardzo zrdinicowane, co nie pozwolito na ich
ujednolicenie, a co za tym idzie na wyciggniecie konkretnych wnioskéw w tym zakresie. Jest

to zwigzane ze specjalizacjg oddziatdw w kierunku leczenia poszczegdlnych nowotwordw.

Czesc V — Badanie opinii

Pozytywnie na temat celowosci i zaproponowanych kierunkéw realizacji projektu
wypowiedziato sie 20/21 (95,3%) ankietowanych. Wiekszo$¢ kierownikow klinik (14/21, 67%)
podkresla koniecznos¢ Scistej wspotpracy z Polskg Pediatryczng Grupg ds. Guzéw Litych oraz
wyrazita che¢ dotgczenia do rejestru réwniez nowotwordw uktadu krwiotwdrczego.
Niejednokrotnie podkreslono, ze powstanie takiego rejestru dawatoby szanse na petng ocene
epidemiologiczng oraz dostep do danych klinicznych pacjentdw okreslonych grup, ktéra
w chwili obecnej jest bardzo trudna ze wzgledu na rozproszenie danych, a czesto nawet ich
brak. Zauwazono réwniez konieczno$¢ dokfadnej analizy stanu prawnego w Polsce, gdyz
utworzenie takiego rejestru wigze sie z wprowadzaniem danych osobowych oraz danych
wrazliwych w postaci szczegétowych informacji na temat choroby i jej leczenia. Niektérzy
kierownicy oddziatéw chirurgicznych zwrdcili uwage na koniecznos$¢ prowadzenia baz danych
gtéwnie przez osrodki onkologiczne. Kilkukrotnie pojawita sie wsréd odpowiedzi sugestia, aby
rejestr opracowywaé na podstawie aktualnie prowadzonych badan klinicznych o zasiegu

krajowym i miedzynarodowym w poszczegdlnych grupach nowotwordw.
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Oczekiwania zwigzane z powstaniem WKPBGL byly bardzo zrdéinicowane. Najczesciej
wymieniana byta korzys¢ z uzyskanych danych epidemiologicznych i statystycznych, ktére
mogtyby by¢ wykorzystane do badan naukowych i klinicznych. Kolejno, oczekiwano aby za
posrednictwem Bazy mozliwe byto monitorowanie pacjentéw leczonych onkologicznie,
uzyskanie informacji dotyczacych poszczegdlnych grup nowotwordow (dot. diagnostyki,
strategii leczenia, powikfan oraz efektéw leczenia) oraz uzyskanie wsparcia merytorycznego
odnosnie leczenia pacjentdow z rzadkimi nowotworami. W przypadku dzieci z nowotworem
pierwotnie opornym na terapie lub wznowg choroby nowotworowej oczekiwano mozliwosci
wykorzystania materiatu pochodzacego od tego pacjenta do wyznaczenia celdw terapii
ukierunkowanej genetycznie. Pojawita sie rdéwniez opinia, ktdorej autor oczekiwat
kompatybilnosci WKPBGL z bazami badan klinicznych, a takze kompleksowej oceny wynikéw
leczenia oraz mozliwosci udostepniania danych pacjentom dorostym, ktérzy w wieku
pediatrycznym byli leczeni z powodu nowotworu ztosliwego. Od systemu informatycznego
oczekiwano: fatwosci obstugi, gtéwnie przez osoby niedoswiadczone, mozliwosci transferu
danych, przemyslanego i szerokiego dostepu dla lekarzy oraz kompatybilnosci z bazami
miedzynarodowymi oraz biobankami. Wspominano réwniez, ze za posrednictwem WKPBGL,
podczas jego tworzenia, ale rowniez i w procesie analizy wynikdw, mozliwa powinna by¢
integracja $Srodowiska onkologii dzieciecej w Polsce.

Aby WKPBGL funkcjonowata poprawnie, ankietowani wymieniali przede wszystkim
koniecznos¢ udziatu w projekcie wszystkich osrodkdw, koniecznos$¢ systematycznego
wpisywania danych (najlepiej za posrednictwem zatrudnionej w tym celu osoby, tzw.
menedzera danych) oraz uzyskanie dedykowanego finansowania. Ponadto czesc
ankietowanych podkreslata, ze konieczne jest wyznaczenie koordynatora ogdlnopolskiego,
wojewddzkiego oraz jednostkowego, a nad wykorzystaniem danych powinien czuwaé Komitet
ztozony z kierownikow wszystkich klinik, gdyz to oni odpowiadajg za przekazane do systemu
dane. Dodatkowo wymieniano koniecznos$¢ spetnienia wymogow takich jak: odpowiednie
zaplecze kadrowe, lokalowe i aparaturowe, dostepnos¢ przez min. 5 dni w tygodniu, ustalony
regulamin funkcjonowania bazy, opracowana instrukcja dla osrodkdw onkologii i chirurgii
dzieciecej odnosnie sposobu pobierania, przechowywania i transportu materiatu oraz
opracowane, w oparciu o wytyczne towarzystw naukowych, formularze zgtoszenia i rejestracji

pacjenta.
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Zdania na temat integracji bazy z biobankiem byty podzielone. Czes¢ kierownikow klinik
sugerowata koniecznos$¢ stworzenia jednego centralnego biobanku, inni natomiast uwazali, ze
biobanki powinny by¢ specyficzne dla danego nowotworu / grupy nowotwordow i popierali
stworzenie sieci kilkunastu mniejszych jednostek. Wszyscy byli jednak zgodni, ze dla spdjnego
prowadzenia kolekcji materiatu biologicznego w ramach WKPBGL istotne bytoby
wprowadzenie ujednoliconej procedury pobierania, preparatyki i zabezpieczenia probek.
Piecze nad wfasciwym wykonywaniem biobankowania powinien sprawowa¢ odpowiedni
organ nadzorczy, przeprowadzajgcy okresowe kontrole. System informatyczny obstugujacy
Baze nalezy przygotowac w sposoéb jak najbardziej przejrzysty, umozliwiajgcy obstuge przez
niedoswiadczonego uzytkownika. Powinien on automatycznie anonimizowaé¢ /
pseudonimizowac dane pacjenta i tgczyé je bezposrednio z zabezpieczonymi probkami. Jeden
z kierownikow klinik zauwazyt, ze wskazane jest, aby system posiadat funkcjonalnos¢ systemu
zarzgdzania laboratorium (LIMS — Laboratory Information Management System) (99) w celu
tatwego lokalizowania prébek materiatu biologicznego.

Zdaniem wiekszosci ankietowanych do prawidtowego funkcjonowania Bazy potrzebne jest
rowniez przygotowanie wspdlnego systemu informatycznego, ktéry umozliwi zarzadzanie
gromadzonymi prébkami materiatu biologicznego i danymi klinicznymi oraz udostepnianie
informacji o kolekcji Biobankéw. Aby pobieranie materiatu i zbieranie danych klinicznych byto
prowadzone w sposéb ujednolicony, konieczne wydaje sie przeprowadzenie cyklu szkolen
oraz wprowadzenie standardowych procedur operacyjnych, ktérych przestrzeganie pozwoli
na uzyskanie porownywalnych prébek.

Inng czesto poruszang kwestig jest integracja bazy danych oddziatu z oprogramowaniem
Biobanku, ktéra powinna umozliwi¢ tgczenie poszczegdlnych prébek materiatu biologicznego
zebranych w kolekcji Biobanku ze zanonimizowanymi danymi klinicznymi (np. takimi jak
rozpoznanie, wykonanie badania diagnostyczne, czy zastosowane procedury leczenia). Wéréd
odpowiedzi zostaty podane przyktady sprawnie funkcjonujgcych zagranicznych biobankow,
takich jak: NCT Tissue Bank of the National Center for Tumor Diseases (100) w Heidelbergu
(Niemcy), CNIO Biobank (101) w Madrycie (Hiszpania) oraz European Human Frozen Tissue
Bank (102) w Rotterdamie (Holandia). Wsrdd polskich biobankdéw onkologicznych wyrdzniony
zostat biobank, utworzony i dziatajgcy w ramach projektu MOBIT (103) (kierownik projektu -
prof. dr hab. Jacek Niklinski), czesciowo realizowany we wspodtpracy z firmg INDIVUMED

(Hamburg).
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Czes$¢ VI — Czy majg Panstwo dodatkowe uwagi?

Trzech kierownikow klinik podkreslito, ze niezbednym jest uwzglednienie wszystkich

jednostek biorgcych udziat w leczeniu pacjenta, zarowno oddziatdw onkologicznych, ale

rowniez chirurgicznych, neurochirurgicznych oraz urologicznych.
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ROZDZIAt 3. Analiza stanu prawnego w Polsce.

Analizujgc istniejgcy stan prawny w Polsce w kontekScie utworzenia i prowadzenia
Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami nalezy zwrdci¢ uwage na

nastepujace akty prawa:

1. Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 14 czerwca 2018 r. w sprawie Krajowego
Rejestru Nowotworow (104);

Ustawa z dnia 28 kwietnia 2011 r. o systemie informacji w ochronie zdrowia (105);
Ustawa z dnia 29 czerwca 1995 r. o statystyce publicznej (106);

Ustawa z dnia 10 maja 2018 r. o ochronie danych osobowych (107);

vk~ N

Rozporzadzenie Parlamentu Europejskiego i Rady (UE) 2016/679 z dnia 27 kwietnia
2016 r. w sprawie ochrony oséb fizycznych w zwigzku z przetwarzaniem danych
osobowych i w sprawie swobodnego przeptywu takich danych oraz uchylenia
dyrektywy 95/46/WE (ogdlne rozporzadzenie o ochronie danych) (108);

6. Ustawa z dnia 9 pazdziernika 2015 r. o zmianie ustawy o systemie informacji

w ochronie zdrowia oraz niektérych innych ustaw (109).

3.1 Krajowy Rejestr Nowotwordw (KRN)

Pierwotnym aktem prawnym modwigcym o utworzeniu Krajowego Rejestru Nowotwordéw (83)
byto Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z 2012 roku w sprawie utworzenia Krajowego Rejestru
Nowotwordw (110), ktdre utracito moc prawng wraz z wejsSciem w zycie pod koniec 2015 roku
Ustawy o zmianie ustawy o systemie informacji w ochronie zdrowia oraz niektdrych innych
aktéw prawnych.

Projekt zatytutowany ,Utworzenie pierwszej w Polsce informatycznej platformy naukowej do
wymiany wiedzy o zagrozeniu nowotworami ztosliwymi w Polsce” w wyniku konkursu uzyskat
finansowanie z Europejskiego Funduszu Rozwoju Regionalnego z Programu Operacyjnego

Innowacyjna Gospodarka (Dziatanie 2.3 Inwestycje zwigzane z rozwojem infrastruktury
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informatycznej nauki) i zostat zrealizowany w latach 2010-2013 przez Krajowy Rejestr
Nowotwordéw znajdujgcy sie w Centrum Onkologii — Instytut im. Marii Sktodowskiej-Curie
w Warszawie. Finansowanie projektu wynosito 5 716 942 PLN, z czego 85% pochodzito
z Programu Operacyjnego Innowacyjna Gospodarka Europejskiego Funduszu Rozwoju
Regionalnego z Programu Operacyjnego. W odpowiedzi na wejscie w zycie nowej ustawy
o systemie informacji w ochronie zdrowia (Dz. U. nr 113 z 2011 r poz. 657) opracowano

projekt, ktory scentralizowat, rozproszony wczesniej, system rejestracji nowotwordéw

(Rysunek 22).
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Rysunek 22. Centralizacja systemu rejestracji nowotwordw z systemu rozproszonego w scentralizowany. (83)

Celem projektu byta poprawa jakosci danych epidemiologicznych dotyczgcych nowotwordéw
oraz ich analiza na poziomie ogdlnopolskim. Ponadto powstata nowoczesna, zintegrowana
platforma taczgca zaréwno baze danych, jak i portal informacyjny dla pacjentéw oraz
personelu medycznego. Czes¢ informacyjna zawierata miedzy innymi: onkologiczne dane
statystyczne, szczegdty dotyczgce programow wczesnej diagnostyki czy informacje dotyczgce

czestosci wystepowania nowotworéw w poszczegdlnych grupach wiekowych.  Dzieki
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powstaniu bazy on-line mozliwe bylo réwniez wyeliminowanie papierowego obiegu
dokumentéw, a gromadzenie danych i ich analiza staty sie prostsze. Kolejng zaletg projektu
byto wyeliminowanie wielokrotnych zapiséw pacjenta w bazie, co niejednokrotnie miato
miejsce w systemie papierowym.

W oparciu o KRN powstaty réwniez rejestry narzgdowe umozliwiajgce ocene skutecznosci
leczenia nowotworéw w Polsce. Sg to mniejsze rejestry, ktére zbierajg bardziej szczegétowe

dane na temat poszczegdlnych pacjentdw oraz monitorujg przebieg ich leczenia.

Zgtaszanie pacjentéw do Krajowego Rejestru Nowotwordw moze by¢ realizowane
W nastepujgcy sposob:
1. Wprowadzanie danych przez pracownika Wojewddzkiego Biura Rejestracji
Nowotworow;
2. Wprowadzanie danych przez lekarza lub sekretarke w aplikacji internetowej;
3. Przekazywanie danych za pomocg komunikatu XML bezposrednio z systemu
szpitalnego
4. Wprowadzanie danych za pomocg formularza Elektronicznej Platformy Ustug

Administracji Publicznej (ePUAP).

Krajowe Biuro Rejestracji znajduje sie w Centrum Onkologii-Instytucie w Warszawie. Istniejg

rowniez poszczegdlne Wojewddzkie Biura Rejestracji.

Karta Zgtoszenia Nowotworu Ztosliwego MZ/N-1A (Zatacznik 3) stuzy do zgtaszania wykrytych
przypadkéw nowotwordw ztosliwych oraz raka in situ przez placéwki publicznej i niepublicznej
stuzby zdrowia na terenie catego kraju w terminie do 15 dnia miesigca nastepujgcego po
rozpoznaniu choroby. Dzieki platformie internetowej istnieje mozliwo$¢ uzupetnienia wersji
elektronicznej, co zwalnia z obowigzku uzupetnienia wersji papierowej. Rysunek 23 ilustruje

uproszczony diagram obiegu karty zgtoszenia nowotworu zto$liwego w systemie.
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Rysunek 23. Uproszczony diagram obiegu karty zgtoszenia nowotworu ztosliwego w systemie. (83)

Niezaleznie od wieku pacjenta w KRN zbierane sg nastepujgce dane:
1. Imie/imiona,
2. Nazwisko,
3. Numer PESEL, a w przypadku oséb, ktére nie posiadajg takiego numeru, numer
paszportu lub dowodu osobistego,
Pte¢,
Obywatelstwo,

Data urodzenia,

N o v k&

Doktadny adres zamieszkania (obejmujgcy ulice, miasto, powiat, gmine,
wojewddztwo),

8. Woyksztatcenie,

9. Datazgonu,

10. Data rozpoznania nowotworu,

11. Data przyjecia i wypisu z podmiotu leczniczego,

12. Miejsce zgonu (szpital, dom, inne),
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13.

14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.
24.

25.

26.

27.

28.

29.

Przyczyna zgonu wraz z kodem przyczyny zgonu ICD-10 (wyjsciowa, wtdrna i
bezposrednia),

Rozpoznanie kliniczne ICD-10 oraz opis i lokalizacja nowotworu,

Rozpoznanie histopatologiczne,

Typ histologiczny — opis,

Data wyniku histopatologicznego,

Kod histopatologiczny,

Rodzaj nowotworu (pojedynczy, mnogi, przerzut),

Miejsce przerzutu,

Data rozpoznania przerzutu,

Informacje o stronie ciata (prawa, lewa, obie strony),

Kod zaawansowania TNM (rewizja 7),

Informacje o innych klasyfikacjach zaawansowania (w szczegdlnosci FIGO,

Clark/Breslow, Astler-Coller, Ann Arbor, Gleason),

Informacje o stopniu (stopien 0O, I, IA, IB, IC, 11, lIA, 1IB, IIC, III, A, B, IIIC, IV, IVA, IVB,
IVC),
Informacje o innych podstawach rozpoznania (cytologia, markery nowotworowe,

endoskopia, radiologia, inne badania obrazowe, operacja zwiadowcza, badanie
kliniczne, sekcja, akt zgonu, skrining, tura skriningu),

Informacje o rodzaju leczenia (radykalne, paliatywne, objawowe, skierowany na
leczenie), bgdz o braku zgody na leczenie,

Informacje o leczeniu skojarzonym, w tym o dacie jego rozpoczecia (radioterapia plus
chemioterapia, chirurgia plus chemioterapia, radioterapia plus chemioterapia plus
chirurgia, radioterapia plus chirurgia, itp.) i nieskojarzonym, w tym oddacie jego
rozpoczecia (chirurgia, radioterapia, chemioterapia, hormonoterapia, immunoterapia,
terapia celowana, przeszczep, inne),

W przypadku raka piersi (ICD10 — C50, DO5) - informacje o mastektomii lub leczeniu

oszczedzajgcym.

Na dzien dzisiejszy nie zbiera sie informacji o rokowaniach ani o dalszych losach pacjenta, co

nie pozwala na okreslenie czy wybrana terapia w danym przypadku byta skuteczna.
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Obecnie opracowywany jest nowy projekt utworzenia platformy elektronicznych KRN (eKRN)
(111), ktéra miataby na celu tgczne zbieranie danych z baz KRN, Narodowego Funduszu
Zdrowia (NFZ) oraz baz szpitalnych. Dzieki takiej platformie bedzie mozliwe tworzenie
statystyk w poszczegdlnych placdwkach medycznych, okreslenie rokowania dla konkretnych
terapii (rowniez w kontekscie konkretnego szpitala), a réwnoczesnie zachowana bedzie
anonimowos¢ danych osobowych poszczegdlnych pacjentow.

W pierwszej potowie 2020 roku planowane jest otwarcie pierwszego rejestru narzgdowego na
platformie e-KRN+, ktorym bedzie Polski Rejestr Onko-Hematologiczny (PROH) (112). Zwiekszy
sie znacznie zakres gromadzonych danych, szczegélnie dotyczgcych leczenia pacjenta, o dane
takie jak: stan sprawnosci pacjenta przed i po leczeniu, choroby towarzyszgce, metody
diagnostyczne i ich wyniki, data rozpoczecia leczenia wraz z rodzajem i schematem, ocena
odpowiedzi na leczenie, data progresji nowotworu, dziatania niepozgdane, czy data i powdd
zakonczenia leczenia. Do rejestru wtaczeni zostang wszyscy chorzy na nowotworu uktadu
limfoidalnego i mieloidalnego w zakresie kodow ICD-10: C81-C96 oraz D45-D47. Bedzie to
pierwszy rejestr, ktéry wykorzysta KRN oraz zintegrowany system informatyczny, w ktorym
zostanie wykorzystany protokét bezpiecznej wymiany danych (WS-Security/WS-1). W planie
jest utworzenie po jednym stanowisku rejestracji pacjentow do PROH, w kazdym z osrodkéw
zajmujacych sie leczeniem nowotworéw uktadu krwiotwérczego i limfoidalnego w Polsce,
ktdrych obecnie jest okoto 42. Pracownicy zajmujacy sie wprowadzaniem danych do rejestru
majg otrzymywac dodatkowe wynagrodzenie z budzetu PROH. Liderem projektu bedzie
Centrum Onkologii — Instytut w Warszawie, a zrodtem finansowania $rodki nalezgce do
Centrum Naukowo-Przemystowego PROH. Schematyczna struktura organizacyjna PROH

zilustrowana jest na Rysunku 24.
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Rysunek 24. Struktura organizacyjna Polskiego Rejestru Onko-Hematologicznego (PROH). (112)

3.2. Utworzenie Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami

W polskim systemie nie ma aktualnie wydzielonego osobnego rejestru nowotworowego dla
dzieci. W uniwersalnym formularzu (oméwionym szczegétowo w rozdziale 4.1) wskazuje sie
jedynie wiek pacjenta. W 2009 roku pojawit sie pomyst wydzielenia nowotwordw dzieciecych
z ogdlnego rejestru, z uwagi na ich specyfike, jednak do dzisiaj nie zostato to zrealizowane.
Tymczasem zgodnie z Europejskimi Standardami Opieki nad Dzie¢mi z Chorobg Nowotworowa
(113), ,,Rejestracja nowotwordw dzieciecych jest wymagana na poziomie krajowym, w oparciu
o Miedzynarodowg Klasyfikacje Nowotworéw Dzieciecych ver.3 (ICCC-3). W tym wzgledzie
odrebnosci nowotwordw u dzieci i mtodziezy powinny byé brane pod uwage.”.

W ostatnim czasie Ministerstwo Zdrowia zaproponowato utworzenie kilku nowych rejestrow
w dziedzinie kardiologii, takich jak Krajowy Rejestr Infekcyjnego Zapalenia Wsierdzia czy
Krajowy Rejestr Mechanicznego Wspomagania Krgzenia (114), co dodatkowo potwierdza
stuszno$¢ inicjatywy tworzenia rejestrow. Wiekszo$¢ konsultantéw krajowych dostrzega
koniecznos¢ tworzenia rejestrow w swoich dziedzinach, z racji na ich wysokiej wartosci

naukowe;.
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Powstaje zatem pytanie w jaki sposdb, w Swietle polskiego prawa, stworzy¢ rejestr dzieciecy
oraz poszerzy¢ katalog zbieranych do rejestru danych. Mozina wyrdzni¢ nastepujgce

rozwigzania:

1. Obywatelska Inicjatywa Ustawodawcza (Por. art. 118 ust. 2 Konstytucji RP; Art. 12 ust.
1 ustawy o wykonaniu inicjatywy ustawodawczej przez obywateli) (115) (116)
Jest to wtasna propozycja regulacji prawnej w postaci projektu. W tym przypadku
mogtaby to by¢é propozycja utworzenia nowego rejestru ,0gdélnopolskiej
Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami”, w ktérej wprowadzono by zgode
przedstawiciela ustawowego lub rodzica na rejestracje dziecka w odrebnym rejestrze
nowotworowym dla dzieci. Zgoda ta mogtaby by¢ wyrazona w momencie rozpoczecia
leczenia lub na dowolnym dalszym etapie. Drugim rozwigzaniem jest projekt
poszerzenia istniejgcego juz katalogu zbieranych danych, np. o informacje dotyczace,
tzw. ,follow-up”. Do ztozenia projektu ustawy w formie pisemnej Marszatkowi Sejmu
potrzebne jest zebranie 100.000 podpiséw. Taki projekt jest kolejno rozpatrywany
w standardowym trybie parlamentarnym. Zgodnie z RODO jedng z podstaw
przetwarzania danych osobowych jest zgoda osoby, ktérej te dane dotyczg, wiec

wskazane wyzej rozwigzania nie naruszatyby przepisdw o ochronie danych osobowych.

2. Whniosek do Ministra Zdrowia — projekt nowego rejestru (Art. 19 i 20 ustawy z dnia
28 kwietnia 2011 r. o systemie informacji w ochronie zdrowia)
Whiosek o utworzenie takiego rejestru moze ztozy¢ instytucja (np. jedna z uczelni czy
Polskie Towarzystwo Onkologii i Hematologii Dzieciecej). Wniosek nalezy ztozy¢ do
Ministerstwa Zdrowia poprzez Centrum Systemow Informacyjnych Ochrony Zdrowia
(117). W tym przypadku utworzenie rejestru nastepuje w trybie rozporzgdzenia
Ministra Zdrowia i to Ministerstwo Zdrowia go finansuje lub dofinansowuje. Ztozenie
tego typu wniosku eliminuje problem ochrony danych osobowych pacjentdéw, gdyz ta

kwestia jest kompleksowo rozwigzana w procedurze tworzenia rejestréow.
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ROZDZIAL 4. Projekt Ogolnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami — propozycja wtasna.

4.1 Struktura, opis i ogodlne zatozenia projektu

Ogdlnopolska Kompleksowa Baza Danych Dzieci z Nowotworami (OKBDDN) bedzie gromadzita

dane prospektywnie, tj. od chwili rozpoczecia dziatania, a rejestr bedzie prowadzony zgodnie

z zasadami ,,Good Registry Practice” (118).

Choroby objete rejestracjg w OKBDDN winny objgé¢ wszystkie dzieciece guzy lite kodowane

w klasyfikacji ICD-10 (119) zakresem koddw:

e (C00-C75 — Nowotwory ztosliwe o okreslonym umiejscowieniu uznane lub podejrzane

jako pierwotne, za wyjgtkiem nowotwordw tkanki limfatycznej, krwiotworczej i tkanek

pokrewnych;

e (C76-C80 — Nowotwory ztosliwe o niedoktadnie okreslonym, wtérnym i nieokreslonym

umiejscowieniu;

e (81-C96 — Nowotwory ztosliwe uznane lub podejrzane jako pierwotne tkanki

limfatycznej, krwiotwérczej i tkanek pokrewnych;

e (97 — Nowotwory ztosliwe niezaleznych (pierwotnych) mnogich umiejscowien;

e DO00-D09 — Nowotwory in situ;

e D10-D36 — Nowotwory nieztosliwe;

e D37-D48 — Nowotwory o niepewnym lub nieznanym charakterze.

Zakres gromadzonych danych powinien obejmowac:

1. Dane podstawowe:

a.

b.

imie / imiona;

nazwisko;

numer PESEL, numer paszportu lub numer dowodu osobistego;
pte¢;

obywatelstwo;

data urodzenia;
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g. adres zamieszkania (ulica, miasto, powiat, gmina, wojewddztwo, kod pocztowy,
kraj);
h. wyksztatcenie;

i. datazgonu.

Nalezy zaznaczyé, ze cze$¢ danych podstawowych, czyli dane wrazliwe (tj. imie, nazwisko,
pesel, data urodzenia, itd.) powinny zosta¢ zanonimizowane. Mozna skorzysta¢ w tym celu
z kodu nadawanego poprzez European Patient Identity Management (EUPID) (120),
stworzonego w celu pomocy w zachowaniu anonimowaosci pacjentéw wprowadzanych do baz
danych. Kolejne dane dotyczgce leczenia oraz jego efektow bytyby przyporzgdkowywane do

danego pacjenta za pomocg tego kodu.

3. Dane dotyczace rozpoznania i przebiegu leczenia choroby:

a. data rozpoznania nowotworu;

b. data przyjecia i wypisu z podmiotu leczniczego;

C. miejsce zgonu;

d. przyczyne zgonu wraz z odpowiednim kodem ICD-10 z podziatem na przyczyne
wyjsciowg, wtérng i bezposrednig;

e. rozpoznanie kliniczne wraz z kodem ICD-10 oraz opis i lokalizacja nowotworu;

f. rozpoznanie histopatologiczne;

g. typ histologiczny;

h. data wyniku histopatologicznego;

i. kod histopatologiczny (na podstawie klasyfikacji WHO);

j. rodzaj nowotworu (pojedynczy, mnogi, przerzut);

k. miejsce przerzutu;

|. datarozpoznania przerzutu;

m. informacje o stronie ciata;

n. kod zaawansowania TNM (121);

o. inne klasyfikacje zaawansowania, specyficzne dla danego nowotworu (np.
Clark/Breslow w przypadku czerniaka ztosliwego czy PRETEXT w przypadku
watrobiaka zarodkowego);

p. informacje o stopniu zaawansowania;
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y.

Z.

wynik cytologii;

wyniki markerow nowotworowych przy przyjeciu, podczas leczenia oraz na
zakonczenie leczenia;

wyniki badan obrazowych przy przyjeciu, podczas leczenia oraz na zakornczenie
leczenia;

dane dotyczace badania klinicznego przy przyjeciu, podczas leczenia oraz na
zakonczenie leczenia;

informacje o rodzaju leczenia (radykalne, paliatywne, objawowe);

informacje o leczeniu (rodzaj i schemat - chemioterapia, radioterapia,
hormonoterapia, immunoterapia, terapia celowana, leczenie chirurgiczne,
przeszczep, skojarzone);

stan sprawnosci pacjenta przed leczeniem, w trakcie i po leczeniu;

choroby towarzyszace;

ocena wynikéw i odpowiedzi na leczenie;

dziatania niepozadane leczenia;

aa. data zakonczenia leczenia;

bb. powdd zakoriczenia leczenia.

Ocena odlegta efektéw leczenia:

dane dotyczace zgonu odlegtego (wynik sekcji zwtok);

ocena odlegtych wynikdw i odpowiedzi na leczenie;

data progresji / nawrotu;

szczegotowe dane dotyczace progresji / nawrotu (lokalizacja, wyniki badan

obrazowych, laboratoryjnych).

Zrédtem danych beda osrodki zajmujace sie leczeniem nowotwordw u dzieci i mtodziezy
w Polsce, ktérych obecnie jest 18 (122). Do wprowadzania danych zostanie wyznaczona jedna
osoba oraz ew. jej zastepca (tzw. menedzer danych), ktdrych praca bedzie finansowana

z budzetu OKBDDN. Mogg by¢ to osoby zatrudnione i pracujgce w osrodkach onkologicznych.
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Zostang one przeszkolone przez zespét zarzadzajgcy w zakresie wprowadzania danych oraz

zasad funkcjonowania rejestru.

i\ b

Osrodek zgtaszajacy 3 Osrodek zg;aszajacy 4

~ &
Osrodek zgtészajacy 2 / ' l -
Grupa zarzadzajaca Osrodek zgtaszajgcy 5
OKBDDN

Osrodek zgtaszajgcy 1 =
Osrodek zgtaszajgcy ...

Ogoblnopolska Kompleksowa Baza
Danych Dzieci z Nowotworami \

!

) Wspotpraca z grupami
Wspdipraca z KBN miedzynarodowymi

Portal internetowy

Rysunek 25. Schemat dziatania Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami.

Proponowana struktura organizacyjna OKBDDN:

Ogdlnopolskg Kompleksowg Baze Danych Dzieci z Nowotworami bedzie zarzadzaé zespdt,
w skfad ktérego wejda: kierownik OKBDDN, ew. takze zastepca kierownika OKBDDN, osoba
odpowiedzialna za zaplecze informatyczne i poprawne funkcjonowanie rejestru oraz
biostatystyk. Osoby te bedy odpowiedzialne za przeszkolenie menedzeréw danych
w poszczegdlnych osrodkach, monitorowanie poprawnosci wprowadzanych danych oraz

tworzenie raportéw i analiz statystycznych. Ponadto nalezy stworzy¢ komitet sterujgcy
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sktadajacy sie z kierownikdw poszczegdlnych grup nowotwordw, pracujgcych w ramach
Polskiego Towarzystwa Onkologii i Hematologii Dzieciecej, sprawujgcych piecze nad
merytoryczng poprawnoscig zbieranych danych. Oprécz tego powinna powsta¢ Rada
Naukowa ztozona z kierownikéw osrodkow.

Rysunek 25 przedstawia schemat dziatania OKBDDN.

Rozwigzania techniczne

Na rynku istnieje niewiele konsorcjow informatycznych, ktére mogtyby stworzyé i obstugiwac
tego typu baze danych. Jednym z czotowych osrodkéw na swiecie zajmujgcym sie systemami
informatycznymi w medycynie jest CINECA (szczegétowo omawiana w rozdziale 2.3.1), ktdra
mogtaby podjac¢ sie stworzenia oraz obstugi informatycznej OKBDDN. Innym przyktadem moze
by¢ wspomniana w rozdziale 1.3.6.3 irlandzka firma OpenApp (58). Jest ona firma
komputerowa specjalizujgcg sie w tworzeniu systemoéw dla ochrony zdrowia. OpenApp,
zatozona w 2002 roku, zatrudnia obecnie ponad 40 oséb i zajmuje sie tworzeniem programow,
aplikacji oraz oprogramowania dla rynku opieki zdrowotnej. Do jej klientow nalezg miedzy
innymi European Cystic Fibrosis Foundation (123), European Reference Network czy
Departament Zdrowia w Irlandii. Na polskim rynku istnieje réwniez kilka firm komputerowych,
ktdre mogtyby podja¢ sie realizacji stworzenia OKBDDN, wsrod ktdrych warto wymienic firme
Sii Polska (124), powstatg w 2006 roku i obecnie zatrudniajgcg ponad 4500 ekspertow. Firma
Sii zajmuje sie miedzy innymi tworzeniem portali i systeméw medycznych w stuzbie zdrowia,
takich jak na przyktad portali do dzielenia sie wiedzg i wynikami badan w celu wsparcia

wspotpracy i zwiekszenia produktywnosci.

Istotng czes$cig OKBDDN bedzie portal internetowy, za posrednictwem, ktérego menedzer

danych bedzie mdgt wprowadzac informacje, ale réwniez bedzie on wykorzystywany do

prezentowania wynikow i analiz oraz uzytecznych informacji dla pacjentéw i ich rodzicow.

Potencjalne zrédta finansowania zostaty omowione szczegétowo w rozdziale 5.

Podstawy prawne utworzenia projektu zostaty omowione szczegdétowo w rozdziale 3.
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Ze wzgledu na wyniki przeprowadzonej ankiety rozwazy¢ nalezy rowniez potgczenie danych z

rejestru OKBDDN z jednym centralnym Biobankiem lub kilkoma regionalnymi.

4.2 Cele projektu

Ogdlnopolska Kompleksowa Baza Danych Dzieci z Nowotworami (OKBDDN) bedzie miejscem
gromadzenia danych o pacjentach pediatrycznych chorujgcych na nowotwory. Gtéwnym
celem projektu bedzie szczegdétowe gromadzenie danych o pacjentach, ich przebiegu choroby
i leczenia oraz ocena skutecznosci leczenia w zaleznosci od zastosowanego programu leczenia.
Uzyskane informacje bedg niezbedne do opracowania nowych modeli diagnostyczno-
terapeutycznych, prowadzenia badan nad rzadkimi chorobami u dzieci, czy tworzeniu
rekomendacji refundacyjnych, a takze utatwieniu przejscia pacjentéw z okresu mtodzienczego

w wiek dorosty i przejecia dalszej opieki i kontroli przez lekarzy specjalistow od oséb dorostych.

Szczegdtowe cele projektu:

1. Mozliwos¢ analizy danych statystycznych i epidemiologicznych.

2. Pomoc w wyborze skutecznych metod leczenia i uzyskiwaniu konsultacji ze strony
osrodkdéw referencyjnych dla danego typu nowotworu.

3. Mozliwos¢ tworzenia nowych modeli decyzyjnych.

4. Mozliwos$é pozyskiwania informacji dotyczgcych tfa genetycznego i sSrodowiskowego
choréb onkologicznych.

5. Promocja i rozwéj badan nad nowymi lekami i rzadkimi chorobami.

6. tatwy dostep do usystematyzowanych, kompleksowych danych klinicznych (jedna
kompleksowa baza w miejsce wielu dotychczas istniejgcych).

7. Poszukiwanie czynnikow ryzyka i predyspozycji choréb nowotworowych u dzieci.

8. Wsparcie w podejmowaniu optymalnych decyzji dotyczagcych rekomendacji
terapeutycznych i refundacyjnych.

9. Mozliwos¢ integracji z Ogolnopolskim Bankiem Pediatrycznych Guzéw Litych (o ile

powstanie) lub z bankami lokalnymi.
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10. Mozliwos¢ fatwej wspodtpracy z miedzynarodowymi grupami zajmujgcymi sie
poszczegdlnymi typami nowotwordw u dzieci;

11. Ocena i poréwnanie wynikow leczenia w skali kraju;

12. Prowadzenie badan populacyjnych w zakresie nowotwordw dzieciecych;

13. Optymalizacja kosztow leczenia.

4.3 Przyktad funkcjonowania na podstawie wybranego nowotworu — watrobiak
zarodkowy (Hepatoblastoma)

Przyktad formularza (Zatgcznik 4) po zintegrowaniu z systemem informatycznym bedzie
zawierat czesciowo pola predefiniowane, tj. pozwalajgce na zastosowanie warunkéw. Dane
osobowe zostang zanonimizowane po utworzeniu ,profilu” pacjenta w bazie, a kazdemu
pacjentowi zostanie nadany specjalny kod / pseudonim.

Szczegbtowe dane dotyczgce zabiegu operacyjnego beda polami opcjonalnymi.

4.4 Szczegdtowy orientacyjny kosztorys

Koszty zwigzane z utworzeniem Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami mozna podzieli¢ na dwie czesci: koszty powstania oraz koszty utrzymania. Nie

sg one do konca proste do oszacowania, bo zalezg od bardzo wielu czynnikéw.

Koszty powstania

1. Koszt konsultacji prawnych — ok. 250 PLN/h (szacowana ilos¢ godzin — 25h)

2. Koszt stworzenia platformy internetowej oraz systemu informatycznego — ok. 460.000 PLN

3. Koszt opracowania merytorycznego zbieranych danych — ok. 6.000 PLN

4. Inne koszty (np. zakup sprzetu komputerowego, telefondw, itp.) — ok. 30.000 PLN
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Koszty utrzymania

1. Zatrudnienie dla 0sdb pracujgcych w OKBDDN:

1.
2.
3.
4.

wynagrodzenie menedzera danych — % etatu — stawka: 2.000 PLN/mies.
wynagrodzenie kierownika OKBDDN — peten etat — 5.000 PLN/mies.

wynagrodzenie informatyka — peten etat — 5.000 PLN/mies.

wynagrodzenie biostatystyka — 150 PLN / h (ok. 5.000-10.000 PLN za jednorazowe

opracowanie danych statystycznych — czas trwania realizacji to ok. 2 tygodnie)

2. Koszt utrzymania systemu (optfaty za miejsce na serwerze, itp.) - ok. 10.000 PLN

3. Organizacja szkolen dla zatrudnionych menedzeréw danych — ok. 8.000 PLN

4. Wynagrodzenie dla osoby / oséb przeprowadzajgcych szkolenie — 1.000 PLN / szkolenie

(szacowana liczba szkolen w roku — 2)

5. Organizacja spotkania szkolgcego / podsumowywujgcego dla zatrudnionych w projekcie

0s06b (1 spotkanie rocznie) — ok. 8.000 PLN / spotkanie

Koszt obejmuje optacenie miejsca spotkania, positku dla uczestnikdw, zwrotu kosztu dojazdu.

6. Inne —ok. 5.000 PLN

Symulacja kosztow powstania i 5-letniego funkcjonowania OKBDDN

Koszty powstania 500.000 PLN
Koszty utrzymania (5 lat) 900.000 PLN
tACZNY KOSZT: 1.400.000 PLN

Tabela 5. Symulacja kosztéw powstania i 5-letniego funkcjonowania OKBDDN.
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Powyzszy wstepny kosztorys (Tabela 5) zostat opracowany na podstawie wywiadu
z kierownikami obecnie funkcjonujgcych w Polsce rejestrow medycznych z innych dziedzin

medycyny.

Whioski
Orientacyjny koszt utworzenia OKBDDN to ok. 500.000 zi, a koszt prowadzenia to ok. 180.000
zt rocznie. Wysokos¢ finansowania/dofinansowania jest wskazywana w uzasadnieniu do

rozporzadzenia Ministra Zdrowia w sprawie utworzenia okreslonego rejestru.

4.5 Orientacyjny harmonogram czasowy realizacji projektu

Rysunek 26 przestawia orientacyjny harmonogram czasowy realizacji projektu. tgcznie od

utworzenia zarysu bazy do jej otwarcia potrzebne bedzie ok. 18 miesiecy.

79



Utworzenie specyficznych kart
Pl'OjEkt OKBDDN ] zgtoszer dia poszczegéinych

nowotworow

Uzyskanie zgod Zatrudnienie
formalnych na otwarcie pracownikow

3 miesigce 4 miesigce

Tworzenie wniosku Utworzenie platformy i Organizacja szkoleri dla

i aplikacja o grant PRSI RIRWOR systemu informatycznego pracownikgw i mrc‘enedzeréw
anyc

Rysunek 26. Orientacyjny harmonogram czasowy realizacji projektu utworzenia OKBDDN.
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ROZDZIAL 5. Analiza mozliwosci sfinansowania Ogolnopolskiej
Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami

5.1 Granty Narodowego Centrum Nauki (NCN)

Narodowe Centrum Nauki (NCN) (125) jest panstwowg agencjg wykonawczg, powstatg na
podstawie ustawy z dnia 30 kwietnia 2010 roku o Narodowym Centrum Nauki (126). NCN
finansuje badania podstawowe (tj. prace eksperymentalne lub teoretyczne podejmowane
przede wszystkim w celu zdobycia nowej wiedzy o podstawach zjawisk i obserwowalnych

faktow, bez nastawienia na bezposrednie zastosowanie komercyjne (127)).

NCN ogtasza co trzy miesigce co najmniej jeden sposrod kilkunastu konkursow (128). Ponizej
zestawiono przyktady konkurséw, w ramach ktérych maégtby by¢ finansowany projekt

Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami:

1. MAESTRO

W konkursie MAESTRO (129) mozna otrzymac¢ srodki na wynagrodzenia dla zespotu
badawczego, zakup lub wytworzenie aparatury naukowo-badawczej oraz pokry¢ inne koszty
zwigzane z wydatkami niezbednymi do realizacji projektu. NCN przyznato Srodki w tym
konkursie juz 11 razy, w tym ostatnio w 2019 roku. Przy ostatnim naborze MAESTRO11 NCN
ustalito wysokos¢ srodkéw finansowych przeznaczonych na realizacje projektéw badawczych
na kwote 40 min ztotych. Adresatami tego konkursu sg doswiadczeni naukowcy, ktérzy planujg
prowadzi¢ pionierskie badania, w tym takze interdyscyplinarne, wazne dla rozwoju nauki,
a kierownikiem projektu moze zostac osoba, ktdra posiada co najmniej tytut naukowy doktora
i w ciggu ostatnich 10 lat opublikowata co najmniej 5 publikacji w renomowanych
czasopismach naukowych polskich lub zagranicznych, a takze kierowata juz przynajmniej
dwoma projektami badawczymi realizowanymi w ramach konkurséw ogdlnokrajowych lub

miedzynarodowych. Projekty sg realizowane w okresie do 60 miesiecy.
2. TANGO

TANGO (130) to projekt, ktéry ogtoszony byt przez NCN 4 razy. W najnowszym konkursie

TANGO 4 na konkurs przeznaczono 30 min ztotych, a maksymalny budzet projektu to 3 min
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ztotych. Wnioskodawcg w projekcie moze by¢ jednostka naukowa lub konsorcjum jednostek
naukowych. Maksymalny czas realizacji projektu stanowi 36 miesiecy. Konkurs TANGO nie ma

ograniczenia tematycznego.

5.2 Granty Agencji Badan Medycznych (ABM)

Agencja Badan Medycznych (ABM) (131) jest jednostkg panstwowg odpowiedzialng za rozwdj
badan naukowych w dziedzinie nauk medycznych oraz nauk o zdrowiu. Jednym z celéw pracy
ABM jest finansowanie badan medycznych w zakresie onkologii i choréb rzadkich, do ktérych
w wiekszosci zaliczajg sie nowotwory w populacji dzieciecej. ABM wspiera rowniez rozwoj

badan populacyjnych i epidemiologicznych z réznych obszaréw zdrowia publicznego.

W planach ABM jest ogtoszenie konkurséw grantowych w dziedzinach, takich jak:
1. Badania kliniczne
2. Badania populacyjne
3. Badania analityczne
4. Badania epidemiologiczne
5

Zakup sprzetu do celéw naukowych.

Na ostatnio zakonczony nabdér w dziedzinie badan klinicznych ABM przeznaczyta
dofinansowanie fgczne w wysokos$ci 100 000 000 PLN. Zgodnie z art. 19 ust. 7 ustawy z dnia
21 lutego 2019 r. o Agencji Badan Medycznych (132), Prezes Agencji moze zwiekszy¢ alokacje
Srodkow finansowych przeznaczonych na konkurs. Finansowane sg gtéwnie badania kliniczne
niekomercyjne z zakresu réznych dziedzin medycyny, tak lekowe, jak i nielekowe. Agencja
planuje rowniez w mniejszym stopniu finansowac¢ badania populacyjne oraz badania kliniczne
komercyjne prowadzone w Polsce przez polskich wytworcdw nowych technologii i substancji

leczniczych.
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5.3 Granty Europejskiej Rady ds. Badan Naukowych (ERC — European Research Council)

Europejska Rada ds. Badan Naukowych (ERC — European Research Council) (133) jest
jednostkg wspierajgcg instytucje i badaczy z krajéw Unii Europejskiej w prowadzeniu badan
naukowych. ERC wspiera twdrcze i nowatorskie pomysty we wszystkich dziedzinach wiedzy.
Rada Naukowa okresla regulamin przyznania grantu, procedure oceny wnioskéw oraz jego
finansowanie, opracowuje roczny program swoich prac, powotuje ekspertéw oceniajgcych
whnioski, a takze monitoruje realizacje z naukowego i finansowego punktu widzenia
zakwalifikowanych do finansowania wnioskéw.

Podstawowym programem naukowym ERC jest Horyzont 2020, na ktéry UE przeznaczyta
tacznie 12,8 mld euro w perspektywie 6-letniej. Jest to do tej pory najwiekszy projekt

realizowany przez Unie Europejskg w zakresie badan i innowacji.

ERC proponuje kilka rodzajow grantow:
1. ERC Starting Grant — dla poczatkujgcych naukowcdw, 2-7 lat po doktoracie: do 1,5 min
euro na projekt trwajacy do 5 lat,
2. ERC Consolidator Grant — dla naukowcdédw u progu samodzielnosci badawczej, 7-12 lat
po doktoracie: do 2 min euro na projekt trwajgcy do 5 lat,
3. ERC Advanced Grant — dla naukowcow doswiadczonych, o uznanym dorobku

naukowym: do 2,5 min euro na projekt trwajgcy do 5 lat.

5.4 Fundusze EOG i fundusze norweskie (Narodowe Centrum Nauki)

Fundusze EOG oraz fundusze norweskie (134) sg projektami majgcymi na celu nawigzanie
wspotpracy miedzy panstwami-darczyficami spoza Unii Europejskiej (UE) oraz panstwami-
beneficjentami bedgcymi cztonkami UE. W wyniku tej wspodtpracy panstwa-beneficjenci
otrzymujg pomoc finansowg na prowadzenie badan naukowych, a panstwa-darczyncy

uzyskujg dostep do rynku wewnetrznego UE (mimo, ze nie s3 jej cztonkami). W budzecie
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programu jest 110 miliondw euro. Wnioskodawcg projektow moze byc¢: uczelnia wyzsza,
instytut naukowo-badawczy, ale réwniez indywidualnie przedsiebiorcy i naukowcy.
Koordynatorem konkurséw grantowych jest Narodowe Centrum Nauki. W ramach programu

planowane sg miedzy innymi, takie konkursy jak:

1. GRIEG — konkurs polsko-norweski na projekty badawcze z budzetem wynoszgcym
ok. 37 milionéw Euro.
2. Idealab — konkurs na projekty badawcze, ktére odpowiadajg na wazne wyzwania

spoteczne z budzetem ok. 4,5 miliona Euro.

Trudnos¢ w realizacji projektu finansowanego przez fundusze EOG oraz fundusze norweskie
polega na koniecznosci przygotowania projektu wspdlnego dla obu panstw z udziatem

partnera z Norwegii (panstwo-darczynica oraz panstwo-beneficjent).

5.5Inne

Na podstawie art. 19 i 20 ustawy z dnia 28 kwietnia 2011 r. o systemie informacji w ochronie
zdrowia pojawita sie mozliwo$é ztozenia wniosku do Ministerstwa Zdrowia o zatozenie
nowego rejestru. Zgodnie z ust. 2 art. 19 , Minister wtasciwy do spraw zdrowia moze zlecic¢
prowadzenie rejestréow medycznych, o ktérych mowa w ust. 1, podmiotom wykonujgcym
dziatalno$¢é leczniczg w porozumieniu ustawy z dnia 15 kwietnia 2011 r. o dziatalnosci
leczniczej”. Oznacza to, ze realizatorem projektu mégtby by¢ np. podmiot leczniczy nalezacy
do uniwersytetu medycznego. Tworzenie takich rejestrdw medycznych nastepuje w drodze
rozporzadzenia Ministra Zdrowia i jest catkowicie lub czesciowo finansowane przez

Ministerstwo Zdrowia.
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ROZDZIAL 6. Dyskusja i przeglad literatury na temat kompleksowych
baz danych w onkologii dzieciecej.

Choroby rzadkie, do ktérych zalicza sie wiekszo$¢ nowotwordw w populacji dzieciecej, sg
problemem zdrowotnym, na ktéry coraz czesciej zwraca sie uwage. Az 300.000 dzieci na
Swiecie rocznie, w wieku 0-19 lat, zachoruje na chorobe nowotworowg. Najczestszymi
rozpoznaniami w zakresie nowotwordw dzieciecych sg (w kolejnosci czestosci): biataczki,
nowotwory centralnego ukfadu nerwowego, chtoniaki oraz guzy lite, takie jak nerwiak
zarodkowy (neuroblastoma) czy nerczak ptodowy (guz Wilmsa) (135). Kolejnym problemem
jest ich dostep do opieki zdrowotnej. Szacuje sie, ze w krajach o wysokim dochodzie
narodowym ponad 80% dzieci z chorobg nowotworowg ma dobry dostep do leczenia, podczas
gdy w krajach o niskim lub srednim dochodzie narodowym tylko 20% (136) (137).

W przeciwienstwie do nowotworéw w populacji oséb dorostych, przyczyna powstania
wiekszosci nowotwordw dzieciecych wcigz pozostaje nieznana. Wiemy, ze wiekszosci
nowotworom dzieciecym nie da sie zapobiec, ze wzgledu na ich wieloczynnikowg etiologie
i mniejszy zwigzek ze stylem zycia lub czynnikami srodowiskowymi. W literaturze podaje sieg,
ze tylko okoto 10% nowotwordw dzieciecych ma znane podtoze genetyczne (138). W zwigzku
Z powyzszym powinno sie opracowac szybka Sciezke diagnostyczng oraz skuteczng terapie,
dzieki ktdrej pacjenci pediatryczni bedg mieli szanse nie tylko zwalczyé chorobe
nowotworowg, ale réwniez przezy¢ chorobe bez odczuwalnych pdinych efektéw leczenia
onkologicznego. Aby byto to mozliwe niezbedne jest lepsze poznanie nowotwordéw
dzieciecych, ich rozwoju, odmiennosci oraz odpowiedzi na leczenie. Jest to jednak zadanie
bardzo trudne. Prowadzenie badan klinicznych u dzieci jest zawsze duzym wyzwaniem,
szczegblnie ze wzgledu na niewielkg liczbe pacjentéw kwalifikujgcych sie do badania,
koniecznos¢ wspdtpracy miedzynarodowej oraz liczne problemy natury etycznej, socjo-
ekonomicznej oraz prawnej. Od czasow |l wojny Swiatowej prowadzenie badan klinicznych
z udziatem dzieci zostato poddane znacznym ograniczeniom, w ktdrych pierwszg zasadg jest
dobrowolna zgoda uczestnika eksperymentu na udziat w nim (139) (140). Kolejng kwestig jest
niewielka liczba pacjentéw potencjalnie kwalifikujgcych sie do badan klinicznych oraz
zwigzana z tym konieczno$é prowadzenia badan miedzyosrodkowych i miedzynarodowych

(141). Ten sam problem dotyczy prowadzenia rejestréw / baz danych w onkologii dzieciece;.
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Niezbedna jest wspdtpraca wszystkich osrodkdow onkologicznych w danym kraju, aby uzyskac
dokfadne dane statystyczne i mdc wyciggngac¢ z nich wartosciowe naukowo wnioski.

Rejestry nowotworowe stanowig integralng czes¢ informacji na temat sytuacji zdrowotne;j
w kazdym kraju i sg wykorzystywane do monitorowania sytuacji oraz tworzenia konkretnych
programow kontroli nowotworowej (142). S rdowniez skutecznym instrumentem do
obserwacji i oceny dziatania systemdéw opieki zdrowotnej (143). Gtdwng funkcjg rejestrow
pozostajg jednak: wyliczanie wskaznikdw zachorowalnosci i umieralnosci umozliwiajgce
poréwnywanie réznych rodzajow nowotwordw w réznych grupach pacjentow, badanie
przyczyn oraz metod zapobiegania nowotworom oraz w ostatecznym efekcie opracowywanie
skutecznych metod terapeutycznych. Tworzenie rejestrow ma jednak nie tylko zalety. Ich
funkcjonowanie zwigzane jest z wieloma problemami, ktdre obejmujg miedzy innymi:
niedoktadne informacje dotyczgce objetej populacji, ograniczone mozliwosci diagnostyczne
i lecznicze, bariery kulturowe, brak obowigzku wprowadzania danych oraz duze ruchy
migracyjne ludnosci, ktdre moga prowadzi¢ do niedokfadnej rejestracji i oszacowania
zachorowalnosci (144). Dlatego wtasnie niezwykle trudne jest utworzenie rejestréw o zasiegu
kontynentalnym lub swiatowym, jednak mozliwe jest stworzenie i prowadzenie wysokiej
jakosci rejestrow krajowych, ze wzgledu ograniczong liczbe pacjentdw, szczegdlnie w krajach,
w ktérych leczenie nowotwordéw dzieciecych skoncentrowane jest zaledwie w kilku /
kilkunastu osrodkach (145). Znaczagcym wyzwaniem w tworzeniu pediatrycznego rejestru
nowotworowego jest bardzo szerokie spektrum nowotwordw dzieciecych oraz ogranicznosé
specyficznych pediatrycznych klasyfikacji histopatologicznych, co znacznie odrdznia dzieciece
rejestry od rejestréw dla dorostych (144). Twércy polityki zdrowotnej powinni wzigé¢ pod
uwage potrzeby dzieci, ustalajgc priorytety, rozwijajgc infrastrukture i zapewniajgc
wystarczajgce Srodki finansowe na rozwdj badan w dziedzinie onkologii dzieciecej (146).
Przyszte zdrowie dzieci zalezy od powodzenia badan pediatrycznych. Lepsza wspétpraca
miedzy wszystkimi gtéwnymi zainteresowanymi stronami, takimi jak: organy regulacyjne,
przemyst farmaceutyczny, spoteczno$¢ naukowa, klinicysci i spoteczeistwo, na poziomie
krajowym i miedzynarodowym, ma zasadnicze znaczenie dla skutecznosci ww. dziatann. Rozwdj
leczenia dzieci opartego na dowodach jest inwestycjg w lepszg przysztos¢ dla wszystkich (147).
Bioragc pod uwage wszystkie powyzsze argumenty mozna powiedzie¢, ze tworzenie
pediatrycznych rejestrow onkologicznych jest niezbedne i powinno by¢ wspierane przez

wtadze publiczne.
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Wiele z powyzszych aspektdéw zostato poruszonych przez kierownikdw dzieciecych oddziatow

onkologicznych oraz oddziatéw chirurgii dzieciecej w przeprowadzonej ankiecie (omowionej

szczegbétowo w rozdziale 2). Prawie wszyscy ankietowani (95%) opowiedzieli sie za

koniecznoscig i duzg przydatnoscig utworzenia Ogdélnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych

Dzieci z Nowotworami. Kierownicy klinik argumentowali swojg opinie podajgc liczne korzysci,

jakie niesie za sobg utworzenie OKBDDN, wsréd ktorych najwazniejsze sg:

1.

10.

11.
12.

mozliwos¢ analizy danych statystycznych i epidemiologicznych na temat nowotworéw
dzieciecych,

wyznaczenie nowych, skutecznych rekomendacji dotyczacych diagnostyki i leczenia
poszczegdlnych nowotworéw dzieciecych,

tworzenie nowych modeli decyzyjnych,

mozliwos¢ pozyskania szczegdétowych informacji na temat tta genetycznego
i Srodowiskowego nowotwordw u dzieci,

uzyskanie wsparcia w podejmowaniu optymalnych decyzji dotyczacych rekomendac;ji
terapeutycznych i refundacyjnych,

mozliwos¢ prowadzenia badan populacyjnych w zakresie nowotwordw dzieciecych,
uzyskanie fatwego dostepu do usystematyzowanych, kompleksowych danych
klinicznych (jedna kompleksowa baza w miejsce wielu dotychczas istniejgcych),
wiekszg integracje srodowiska onkologii dzieciecej w Polsce,

mozliwos¢ optymalizacji kosztéw leczenia pacjentéw onkologicznych,

mozliwos¢ integracji z Ogdlnopolskim Bankiem Pediatrycznych Guzéw Litych lub
z bankami lokalnymi,

mozliwos$¢ promaocji i rozwéj badan nad nowymi lekami i rzadkimi chorobami,
utatwienie wspodtpracy miedzynarodowej oraz mozliwos¢ oceny i poréwnania wynikéw

leczenia w poszczegdlnych osrodkach w Polsce.

Wedtug danych z International Association of Cancer Registries (IACR), w Europie

zarejestrowanych jest obecnie 14 nowotworowych rejestréw pediatrycznych (Tabela 6) (24).
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Nazwa rejestru

Kraj

West Midlands Regional Children’s Tumour Registry

Wielka Brytania

Childhood Cancer Research Group

Wielka Brytania

Childhood Cancer in the Donetsk Region Ukraina
Swiss Childhood Cancer Registry (SCCR) Szwaijcaria
Comunitat Valenciana Childhood Cancer Registry Hiszpania
Spanish Registry of Childhood Tumours (RETI-SEHOP) Hiszpania
Choldhood Cancer Registry of Moscow Region Rosja

Dutch Childhood Oncology Group (DCOG)

Krélestwo Niderlandow

Childhood Cancer Registry of Piedmont Wiochy
Hungarian Childhood Cancer Registry Wegry
German Childhood Cancer Registry (GCCR) Niemcy
French National Registry of Childhood Cancer Francja
Childhood Cancer SubRegistry of Belarus Biatorus
Bucharest Childhood Cancer Registry Rumunia

Tabela 6. Pediatryczne rejestry nowotworowe w Europie (dane z IACR).

W powyiszej pracy poddano analizie trzy obecnie funkcjonujgce w Europie pediatryczne

krajowe rejestry onkologiczne, ktdre wydawaty sie najbardziej interesujgce i kompleksowe.

Wybér osrodkéw podyktowany byt mozliwoscig doktadnego poznania ponizszych systemow,

podczas odbytych w latach 2016-2018 wizyt studyjnych.

1. Wioski rejestr nowotworowy utworzony we wspodtpracy pomiedzy Associazione

Italiana Ematologia Oncologia Pediatrica (AIEOP) oraz konsorcjum CINECA

2. Niemiecki rejestr nowotworowy Deutschen Kinderkrebsregister (German Childhood

Cancer Registry — GCCR).

3. Szwajcarski rejestr Registre du cancer de I'enfant (Swiss Childhood Cancer Registry —

SCCR).

Najwazniejszg zaletg rozwigzania wtoskiego jest wspodtpraca z konsorcjum CINECA,

najwiekszym wtoskim centrum komputerowym i

jednym z najwiekszych centréow
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superobliczeniowych (supercomputing) na S$wiecie. Dzieki tej wspdtpracy mozliwe byto
stworzenie jednego z najlepiej dziatajgcych na sSwiecie rejestrow nowotworowych u dzieci.
Wiele rozwigzan wprowadzonych przez Wtochdow wartych jest wymienienia. Kazdy pacjent
rejestrowany w bazie otrzymuje swdj unikatowy numer (poddany jest wczesniejszej
anonimizacji). Numer ten towarzyszy mu przez caty okres trwania choroby oraz podczas
dtugoterminowej obserwacji. Na podstawie danych powigzanych z numerem pacjenta
powstaje jego unikatowy , Paszport ozdrowienca” (Survivorship Passport). Jest on dostepny w
kilku wersjach jezykowych i zawiera szczegétowe dane dotyczace leczenia onkologicznego
(takie jak np. podane tgczne dawki lekéw, liczba cykli chemioterapii, czy pochtonieta dawka
promieniowania podczas radioterapii). Ponadto dzieki doskonale funkcjonujgcemu systemowi
CINECA stworzono wirtualne panele konsultacyjne, ktére umozliwiajg indywidualne
konsultacje pacjentow wraz z przeglagdem petnych plikéw z badan obrazowych czy
histopatologicznych, ktére sg automatycznie anonimizowane. Kolejno panel ekspertéw,
zaréwno witoskich, jak i miedzynarodowych konsultuje dany przypadek oraz proponuje
najlepszg strategie terapeutyczng. Wszystko to odbywa sie w petni w systemie online. Kolejng
ogromng zaletg rejestru wioskiego jest mozliwos¢ jego tatwej integracji z bazami
miedzynarodowymi oraz badaniami klinicznymi. System stworzony przez CINECA we
wspotpracy z AIEOP zapewnia takze centralng weryfikacje rozpoznan histopatologicznych dla
kazdego nowowprowadzonego przypadku. Sprawia to, ze ryzyko postawienia btednego

rozpoznania jest znacznie zredukowane.

Takze, niemiecki rejestr GCCR nalezy do jednego z niewielu wzorcowo dziatajgcych rejestréw
w Europie. Jego wielkg zaletg jest bardzo wysoka zgtaszalnos¢ przypadkéw (szacuje sig, ze jest
to ponad 95% wszystkich przypadkow nowotwordw u dzieci w Niemczech). Pacjenci zgtaszani
sg przez osrodki onkologiczne, a doktadniej przez lekarza prowadzgcego dobrowolnie
i bezptatnie. Aby poprawi¢ zgtaszalno$é¢, w 2007 roku weszta w zycie ustawa naktadajaca
obowigzek zgtaszania wszystkich przypadkéw nowotwordéw ztosliwych u dzieci, co znacznie
poprawito statystyki. Ponadto, problem ochrony danych osobowych zostat rozwigzany
poprzez obowigzek pobierania swiadomej zgody od rodzicow lub opiekunéw prawnych na
umieszczenie danych dziecka w rejestrze. Wedtug przedstawianych statystyk tylko 1%

rodzicOw nie wyraza na to zgody. W takim przypadku pacjent jest mimo wszystko zgtaszany
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do rejestru, jednak w anonimowej formie, bez mozliwosci jego dtugoterminowej obserwacji.
Wazng cechg rejestru GCCR jest réwniez mozliwos¢ prowadzenia przynajmniej 5-letniej
obserwacji dtugoterminowej z aktualizacjg danych nie rzadziej niz raz w roku. Pozwala to na
analize dtugoterminowych efektéw leczenia oraz ich skutkéw ubocznych. Kwestie
finansowania powstania i prowadzenia rejestru GCCR rozwigzano poprzez rozporzgdzenie
Federalnego Ministerstwa Zdrowia (Bundesministerium fiir Gesundheit - BFG). Zgodnie
z decyzjg BFG koszty podzielono miedzy trzy instytucje: Federalne Ministerstwo Zdrowia,
Ministerstwo Spraw Spotecznych, Pracy, Zdrowia i Demografii w stanie Rhineland-Palatinate
(Ministerium flr Soziales, Arbeit, Gesundheit und Demografie) oraz Ministerstwa Zdrowia
wszystkich 16 landow (po 1/3 kosztéw dla kazdego z nich). Warto rowniez zwrdci¢ uwage na
niemiecki system ObTiMA, ktory bardzo utatwia tworzenie kart zgtoszen nowotwordéw
i projektowanie oraz prowadzenie badan klinicznych. Jest to bardzo interesujgcy program,

ktdrego doswiadczenia mozna by réwniez wykorzystaé przy tworzeniu polskiej bazy danych.

Szwaijcarski rejestr SCCR jest kolejnym przyktadem doskonale dziatajgcego rejestru
nowotworowego dla dzieci. Jego wielkg zaletg jest czesSciowe automatyczne uzupetnianie
rejestru (bez udziatu cztowieka) poprzez powigzane z indywidualnym chorym zZrédta danych,
takie jak np. wyniki badan laboratoryjnych, opisy badan obrazowych czy histopatologicznych.
W 2007 roku wydano réwniez rozporzgdzenie o mozliwosci przekazywania przez te systemy
lub inne wewnetrzne rejestry szpitalne / regionalne danych pacjentéw do gtéwnego rejestru
SCCR. Kolejng zalety, podobnie jak w systemie niemieckim, jest mozliwos¢ dtugoterminowe;j
obserwacji pacjentow i analiza odlegtych skutkéw ubocznych leczenia onkologicznego.
W Szwajcarii od 2018 raportowanie pacjentéow pediatrycznych w bazie SCCR jest
obowigzkowe, co znacznie uwiarygodnifo statystyki epidemiologiczne ze wzgledu na duzo

wiekszg zgtaszalnos¢ przypadkow.

Wiele z powyzszych rozwigzan i doswiadczen miedzynarodowych mozna by sprobowad
wykorzysta¢ przy tworzeniu 0Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami.

Analiza prawna opisana szczegétowo w rozdziale 3 wydaje sie potwierdza¢ mozliwos¢

utworzenia Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami w Swietle
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polskiego prawa. Istniejg dwa formalne rozwigzania: otwarcie bazy na drodze Obywatelskiej
Inicjatywy Ustawodawczej lub jej otwarcie na drodze wniosku do Ministra Zdrowia.
Najkorzystniejszg formg wydaje sie by¢ druga propozycja, czyli wniosek do Ministra Zdrowia.
Polega on na ztozeniu gotowego projektu rozporzgdzenia dotyczgcego powstania OKBDDN
wraz z doktadng analiza na jego zapotrzebowanie oraz mozliwosci prowadzenia wraz
z kosztorysem, ktérg przedstawiam w powyziszej pracy. Ponadto zaletg tej Sciezki jest
mozliwos¢ ztozenia wniosku przez konkretng instytucje, np. Polskie Towarzystwo Onkologii
i Hematologii Dzieciecej. Ztozenie takiego wniosku eliminuje réwniez problem ochrony danych
osobowych, gdyz ta kwestia jest kompleksowo rozwigzana w procedurze tworzenia projektu.
Przyktadem bazy danych utworzonej na drodze rozporzgdzenia Ministra Zdrowia jest
nowopowstaty Rejestr Hipercholesterolemii Rodzinnej (148). Utworzony zostat on w ramach
Swiatowego rejestru Familial Hipercholesterolemia Studies Collaboration (FHSC),
koordynowanego przez European Atherosclerosis Society (EAS) (149). Kolejng zaletg
powyzszego rozwigzania jest mozliwos¢ finansowania lub wspoétfinansowania rejestru przez
Ministerstwo Zdrowia. Alternatywnym rozwigzaniem jest Obywatelska Inicjatywa
Ustawodawcza. Znaczng wadg tego rozwigzania jest konieczno$¢ zebrania az 100.000
podpisow na pisemnym wniosku do Marszatka Sejmu. W wypadku wyboru tego rozwigzania
konieczne bytoby réwniez stworzenia formularzy s$wiadomych zgdéd pacjentéw i ich
przedstawicieli ustawowych na wprowadzanie danych do bazy oraz przechowywanie ich
w formie papierowe;.

W rozdziale 6 omowiono szczegdétowo mozliwosci finansowania OKBDDN. Najkorzystniejsze
wydaje sie wspotfinansowanie rejestru przez Ministerstwo Zdrowia (zgodnie z decyzjg
Ministra Zdrowia w jego rozporzgadzeniu o powstaniu rejestru). Istnieje rowniez kilka innych
Sciezek finansowania, z ktdrych najbardziej wtasciwg wydajg sie by¢ konkursy grantowe
Narodowego Centrum Nauki (NCN). Wsréd proponowanych przez NCN konkurséw warto
wyrdzni¢ dwa z nich: MAESTRO oraz TANGO. W konkursie MAESTRO kierownikiem projektu
musi by¢ doswiadczony naukowiec, a sam projekt musi prowadzi¢ do poszukiwania wnioskéw
waznych dla rozwoju nauki. W konkursie TANGO natomiast wnioskodawcg jest jednostka
naukowa lub konsorcjum jednostek naukowych, a projekty nie majg ograniczenia
tematycznego. Oba powyzsze konkursy mogtyby byé podstawg finansowania utworzenia

i prowadzenia Ogolnopolskiej Krajowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami, jednak najbardziej
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wtasciwym z nich jest TANGO, gtéwnie ze wzgledu na mozliwos¢ utworzenia formalnego
konsorcjum aplikujgcego.

Mozliwosci wdrozenia Ogdélnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami
zalezg w duzej mierze od stopnia pozyskanego wsparcia Ministerstwa Zdrowia. W przypadku
duzego wsparcia nalezatoby podgza¢ Sciezkg opartg o rozwigzanie niemieckie czy
szwajcarskie, kiedy to wtadze publiczne finansowatyby rejestr. Przy matym wsparciu
ministerialnym nalezatoby pomysle¢ o rozwigzaniu wtoskim oraz grancie naukowym na
finansowanie powstania i prowadzenia bazy danych.

Poczatkowo tematem niniejszej pracy byta Wspdlna Krajowa Pediatryczna Baza Guzdw Litych,
jednak na podstawie sugestii kierownikdw klinik onkologicznych i chirurgicznych
postanowiono rozszerzy¢ propozycje rejestru o nowotwory uktadu krwiotwdrczego
i chtonnego. Zdecydowana wiekszos¢ osdb, ktéra uzupetnita kwestionariusze dotyczgce
badania opinii, zwrdcita uwage na takg mozliwo$é. Gtdwnym argumentem byta nieroztgcznosc
oraz Scista wspotpraca onkologéw i hematologéw dzieciecych, gdyz obie te specjalnosci
stanowig integralng catos$é. Ponadto, nowotwory uktadu krwiotwérczego i limfoidalnego
mogg by¢é nowotworami wtérnymi do leczenia chemicznego lub radioterapii guzéw litych.
Takie rozwigzanie wydaje sie by¢ najbardziej kompleksowe. Dlatego tematem niniejszej pracy
jest ostatecznie utworzenie Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami.

W pracy przedstawiono: propozycje wtasng projektu Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy
Danych Dzieci z Nowotworami (rozdziat 4), omoéwiono szczegdtowo strukture bazy, zatozenia
i cele projektu, harmonogram czasowy jej powstania oraz orientacyjny kosztorys.
Zaproponowano, na podstawie watrobiaka zarodkowego (Hepatoblastoma), przyktadowy
formularz zgtoszeniowy wraz z formularzami odlegtej obserwacji. Kazdy z nowotworéw
dzieciecych jest odrebng jednostkg chorobowg, wymagajgcy raportowania innych danych,
dlatego proponowany przyktad mozna potraktowaé jako wzér do tworzenia kolejnych
formularzy. Aby byto to mozliwe niezbedna bedzie $Scista wspotpraca z koordynatorami
poszczegblnych pediatrycznych nowotworowych jednostek chorobowych w Polsce
(oméwionych w rozdziale 2.1.2) oraz skorzystanie z ich wiedzy i doswiadczenia. Droga od
powstania pomystu utworzenia OKBDDN do finalnej realizacji projektu jest bardzo
skomplikowana. Przewidywany czas potrzebny na wprowadzenie projektu w zycie wynosi ok.

18 miesiecy, podczas ktorych nalezy, miedzy innymi: przygotowaé odpowiedni wniosek
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i aplikowac o jego finansowanie, stworzy¢ specjalistyczne karty zgtoszen dla poszczegdlnych
nowotwordw, skonsultowaé projekt ze specjalizujgcymi sie w zakresie prawa medycznego
prawnikami, uzyskac zgody formalne na otwarcie i prowadzenie OKBDDN, stworzy¢ platforme
i system informatyczny, a w koricu zatrudnic i przeszkoli¢ pracownikéw i menedzeréw danych.
Dopiero przy wspdlnym wysitku oraz cierpliwosci i wytrwatosci zespotu zajmujgcego sie
powyzszym projektem mozliwe bedzie stworzenie Ogodlnopolskiej Krajowej Bazy Danych

Dzieci z Nowotworami.
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WNIOSKI

1. W pracy wykazano, ze utworzenie Ogodlnopolskiej Krajowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami jest mozliwe i potrzebne, gtéwnie ze wzgledu na: koniecznosc
powtarzanych i pogtebianych analiz danych statystycznych i epidemiologicznych oraz
opracowanie nowych rekomendacji dotyczgcych diagnostyki i leczenia poszczegdlnych
nowotworéw dzieciecych, tworzenie nowych modeli decyzyjnych, mozliwos¢
pozyskania szczegdtowych informacji na temat tta genetycznego i sSrodowiskowego
nowotworédw u dzieci, uzyskanie tatwego dostepu do usystematyzowanych,
kompleksowych danych klinicznych, mozliwos¢ integracji z Ogdlnopolskim Bankiem
Pediatrycznych Guzow Litych (o ile powstanie) lub z bankami lokalnymi, utatwienie
wspotpracy miedzynarodowej oraz mozliwosé oceny i pordwnania wynikéw leczenia
w poszczegdlnych osrodkach w Polsce.

2. Analiza kwestionariuszy opinii kierownikow oddziatéw onkologicznych i chirurgicznych
dla dzieci w Polsce potwierdza, iz istnieje w Polsce zapotrzebowanie na stworzenie
OKBDDN.

3. Przy tworzeniu OKBDDN warto skorzysta¢ z doswiadczenia dziatajgcych juz baz
miedzynarodowych, w postaci np. tworzenia paszportéw ozdrowiencéw, czy
wprowadzenia formalnego obowigzku rejestracji wszystkich pacjentéw.

4. Istnieje kilka mozliwych drég finansowania projektu, z czego najkorzystniejsze bytoby
finansowanie lub wspoétfinansowanie ze strony Ministerstwa Zdrowia oraz granty
Narodowego Centrum Nauki.

5. W swietle prawa polskiego mozliwe jest powstanie OKBDDN. Istniejg dwie mozliwe
Sciezki utworzenia bazy, na drodze wniosku do Ministra Zdrowia lub na drodze
Obywatelskiej Inicjatywy Ustawodawcze;.

6. W pracy zaprezentowano propozycje gotowego projektu utworzenia OKBDDN wraz

z jego struktura.
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Abstrakt

WSTEP: Ogdlnopolska Kompleksowa Baza Danych Dzieci z Nowotworami jest projektem
majgcym trwale usystematyzowac dane dotyczgce onkologicznych pacjentdow pediatrycznych.
Pozwoli ona nie tylko na zebranie i dostarczenie dobrze udokumentowanych wyjsciowych
danych klinicznych, czy informacji o przebiegu procesu diagnostyczno-leczniczego ale
i informacji dotyczacych tta genetycznego czy Srodowiskowego choréb onkologicznych
u dzieci. Bez takiego narzedzia jest wrecz niemozliwe prowadzenie wspodtczesnych badan
w onkologii dzieciecej, tymczasem dotychczasowe wysitki na tym polu w Polsce cechowata
daleko posunieta fragmentacja. Utworzenie dobrze dziatajgcego systemu umozliwi takze
wdrozenie nowych modeli decyzyjnych, promocje i rozwdj badan nad nowymi lekami
i rzadkimi chorobami, pomoc w wyborze skutecznych metod leczenia, rozwéj nowych
klasyfikacji diagnostyczno-leczniczych czy poszukiwanie czynnikdw ryzyka i genetycznych
predyspozycji choréb nowotworowych wsrdd dzieci. Wprowadzenie takiego systemu wymaga
jednak wszechstronnej analizy danych statystycznych, epidemiologicznych, regulacji
prawnych, mozliwosci finansowania oraz wynikajgcej z niej oceny zapotrzebowania na taki

system w Polsce.

CELE PRACY: Celem pracy jest ocena potencjalnej skutecznosci i celowosci projektu oraz
mozliwosci utworzenia i wdrozenia Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami, ocena zapotrzebowania na taki system w Polsce na podstawie analizy
obecnej sytuacji i badania kwestionariuszowego, ocena i poréwnanie podobnych systemow
stosowanych w réznych krajach (Niemcy, Wtochy, Szwajcaria) oraz ocena mozliwosci
wprowadzenia i sfinansowania utworzenia i dziatania takiego systemu w warunkach naszego

kraju.

MATERIAL | METODY: Analiza podobnych systemdéw stosowanych w réznych krajach, m.in.
wioskiego systemu CINECA i niemieckiego, przebadanie regulacji prawnych oraz analiza
danych statystycznych, epidemiologicznych przemawiajgcych za wprowadzeniem owego
systemu w Polsce, badanie kwestionariuszowe wsrdd kierownikdw oddziatéw i klinik w catej

Polsce, analiza oczekiwan i preferencji polskich osrodkéw medycznych (Oddziaty Chirurgii
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Dzieciecej, Onkologii Dzieciecej) przed wprowadzeniem takiego systemu. Ocena prawna
dokonana w oparciu o obowigzujgce w Polsce ustawy i rozporzadzenia dotyczgce ochrony
danych osobowych oraz mozliwosci przetwarzania informacji o pacjentach. Ocena kosztéw
wprowadzenia oraz utrzymania systemu dokonana w oparciu o informacje dotyczgce
funkcjonowania podobnych systeméw w innych krajach, jak i préba wyboru optymalnego

narzedzia informatycznego do zastosowania w Polsce.

WYNIKI: Na podstawie przeprowadzonej analizy istniejgcych w Europie rozwigzan oraz
wypetnionych przez kierownikow klinik onkologicznych i chirurgicznych ankiet mozliwe
i potrzebne jest utworzenie Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci
z Nowotworami. Ponadto analiza prawna wydaje sie potwierdza¢ mozliwos¢ utworzenia

Ogdlnopolskiej Kompleksowej Bazy Danych Dzieci z Nowotworami w Swietle polskiego prawa.
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Abstract

INTRODUCTION: The Polish Comprehensive Database for Children with Cancer is a project
which will permanently systematize data on pediatric oncological patients. It will not only
allow collection and provision of well documented clinical data or information about the
diagnostic and treatment process but also information on the genetic or environmental
background of oncological diseases in children. It is almost impossible to conduct
contemporary research in pediatric oncology without it, while in Poland there is still a lot to
do in this field. The creation of a well-functioning system will also enable the implementation
of new decision-making models, promotion and development of research on new drugs and
rare diseases, assistance in choosing effective treatment methods, development of new
diagnostic and therapeutic classifications as well as the research for risk factors and genetic
predisposition of cancer diseases in children. The introduction of such a system, however,
requires comprehensive analysis of statistical and epidemiological data, legal regulations,

financing options and the assessment of demand for such a registry in Poland.

AIMS OF THE STUDY: The aim of the study is to assess the potential effectiveness and
purposefulness of the project and the possibility of creating The Polish Comprehensive
Database for Children with Cancer, assessing the demand for such a registry in Poland based
on the analysis of the current situation and a questionnaire survey, assessment and
comparison of similar databases created in different European countries (Germany, Italy,

Switzerland) and assessment of the funding possibilities of such a registry in our country.

MATERIALS AND METHODS: Analysis of similar systems used in various countries, for example
the Italian system created by CINECA, research of legal regulations in Poland, analysis of
statistical and epidemiological data, questionnaire survey among heads of departments and
clinics throughout Poland, analysis of expectations and preferences of Polish medical centers
(Departments of Pediatric Surgery, Departments of Pediatric Oncology). Legal assessment

based on laws and regulations in Poland, including the protection of personal data and the
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possibility of processing patient information. Assessment of the costs of creation and
maintenance of the database, based on information on similar systems in other countries, as

well as an attempt to choose the optimal IT tool.

RESULTS: Based on the analysis of existing solutions in Europe and surveys completed by the
heads of oncological and surgical clinics, it is possible and necessary to create The Polish
Comprehensive Database for Children with Cancer. In addition, legal analysis seems to confirm

the possibility of its creation.
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Zatgcznik 1. Survivorship Passport — przyktadowy pacjent

sarvivarsm"p
PASSPERIRT

SUMMARY OF CANCER TREATMENT

S0P Burcape

o sihcen- —

%uSurFup

This Survivorship Passport is a short summary extracted from the information reported in the medical record, It describes the disease and its clinical course as well the
treatments you received. This document does not replace the medical record that is always available at our center.

Passport Number: ITL2**509**85

PERSONAL DATA

Date of birth */**2002 Sex Female

e T

DIAGNOSIS

Date of diagnosis 20/09/2005

Institution Istituto "Giannina Gaslini", Genova

Diagnosis Nephroblastoma, NOS

Diagnosis description Wilms' Tumor

Site Kidney, NOS

Laterality Left

Metastatic No

OTHER DISEASES

Hereditary Cancer Predisposition Syndrome or medical condition No

cancer associated

Other medical conditions, not cancer associated No

FRONT LINE TREATMENT

The tr t has been sted following Trial/Protocok AIEOP TW 2003

Group/Arm/Randomization 1A

Summary of major treatments Chemotherapy Yes
Stem Cell transplantation No
Radiotherapy No
Major Surgery Yes

Progression/relapse during frontline treatment No

Date of first elective end of treatment 04/11/2005

RELAPSE AFTER FIRST ELECTIVE END OF TREATMENT

N. 1

Type of event Relapse

Date 08/02/2006

Type Local

The salvage treatment has been executed following Trial/P rotocol: AIEOP TW 2003

Summary of major treatments Chemotherapy Yes
Stem Cell transplantation Yes
Radiotherapy Yes
Major Surgery No

Date of end of treatment 13/06,2006

CHEMOTHERAPY

CLINICAL COURSE

Start date 20/09/2005 End date 04/11/2005

CLASSIC/TRADITIONAL ANTINEOPLASTIC AGENTS

Drug name Total cumulative dose Measure unit

Vincristine 8.64 (Dose given) mg/m2

Dactinomycin 3.9 (Dose given) mag/m2

Intrathecal injections No

OTHER ANTINEOPLA STIC AGENTS
Hormones No
Immunotherapy No
OTHER TREATMENTS

Other treatments No

RELAPSE AFTER FIRST ELECTIVE END OF TREATMENT N. 1

N. 1

Start date 08/02/2006 End date 13/06/2006

CLASSIC/TRADITIONAL ANTINEOPLASTIC AGENTS
Drug name Total cumulative dose Measure unit
Etoposide 1161.29 (Dose given) mg/m2

1/2
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Ifosfamide 11.61 {Dose given) grim2
Cyclophosphamide 1.29 (Dose given) grim2
Melphalan 129.03 (Dose given) mg/m2
Carboplatin 1725.81 (Dose given) mg/m2
Doxorubicin 111.29 (Dose given) mag/m2
Intrathecal injections No
OTHER ANTINEOPLASTIC AGENTS

Hormones No
Immunotherapy No

OTHER TREATMENTS
Other treatments No
STEMCELL TRANSPLANTATION
RELAPSE AFTER FIRST ELECTIVE END OF TREATMENT N, 1
N. 1
Date of transplant 27/04/2006
Type of donor Autologous
RADIATION THERAPY EPISODE

RELAPSE AFTER FIRST ELECTIVE END OF TREATMENT N. 1
N.1

Type of radiotherapy External beam: Linac (Linear Accelerator) electrons

Start date 29/05/2006 End date 13/06/2006

Site (1) Flank / hemiabdomen (top of diaphragm to iliac Dose 20 Gy
crest) (left)

MAJOR SURGERY

CLINICAL COURSE

N. 1

Date of surgery 20/09/2005

Surgery description Left Nephrectomy

OTHER INFORMATION AND RELEVANT CLINICAL EVENTS DURING TREATMENT

RELAPSE AFTER FIRST ELECTIVE END OF TREATMENT N. 1
N. 1

CVC positioning Yes
If yes, specify the site Right jugular vein
Last transfusion date 05/05/2006

RECOMMENDATIONS FOR FOLLOW-UP

Because of the treatment you have had we have listed the tests recommended for you. This advice is because a few people who had the same treatment as you have
developed problems which we hope can be picked up at an early and treatable stage.

® =TT
&

Data are updated to the date of issue of the passport or the date of the |ast clinical examination certified by the physician.

Passport issued by
Institution

Date of issue

Signature of the doctor in charge:

Davide Saraceno

Gaslini® G
’

212
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Zatgcznik 2. Kwestionariusz dot. opinii nt. zapotrzebowania na utworzenie Wspdlnej

Krajowej Pediatrycznej Bazy Guzéw Litych

KWESTIONARIUSZ
Ocena potencjalnej skuteczno$ci i celowosci projektu Wspoinej Narodowej
Pediatrycznej Bazy Guzoéw Litych.

|. Dane dotyczgce oddziatu

1) petna nazwa:
2) dane kontaktowe:
- adres:

- telefon:
- mail:
- strona internetowa:
3) zakres dziatalno$ci: chirurgia dziecieca / onkologia dziecieca / urologia dziecieca /
hematologia dziecieca*
4) liczba t6zek na oddziale:
5) $rednia roczna liczba pacjentow:
6) srednia roczna liczba pacjentow onkologicznych:

Il. Bazy / rejestry
1) czy na oddziale prowadzi sie statystyke wewnetrzng lub wewnetrzng baze danych
oddziatu, w stosunku do pacjentéw onkologicznych? TAK / NIE*
2) jesli TAK:
- czy korzystajg Panstwo z baz i rejestrow miedzynarodowych? TAK / NIE*
* ile takich baz/rejestrow Panstwo obstugujg?
* jakie to bazy/rejestry (petna nazwa):

* jak sg skonstruowane i kto je opracowat?

* jakich pacjentow dotyczg? (choroby, wiek pacjentow)

* ilu pacjentdow majg Panstwo w kazdej z tych baz/rejestrow?
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- czy korzystajg Panstwo z baz i rejestrow ogolnopolskich? TAK / NIE*
* ile takich baz/rejestrow Panstwo obstugujg?
* jakie to bazy/rejestry (petna nazwa):

* jak sg skonstruowane i kto je opracowat?

* jakich pacjentow dotyczg? (choroby, wiek pacjentow)

* ilu pacjentdéw majg Panstwo w kazdej z tych baz/rejestrow?

- czy korzystajg Panstwo z baz i rejestrow regionalnych? TAK / NIE*
* ile takich baz/rejestrow Panstwo obstugujg?
* jakie to bazy/rejestry (petna nazwa):

* jak sg skonstruowane i kto je opracowat?

* jakich pacjentow dotyczg? (choroby, wiek pacjentow)

* ilu pacjentow majg Panstwo w kazdej z tych baz/rejestrow?

* czy wykorzystywane przez Panstwa bazy / rejestry reginalne sg zintegrowane z
innymi rejestrami, zwtaszcza miedzynarodowymi? TAK / NIE*
- jakimi?

3) czy na Panstwa oddziale jest zatrudniona osoba/y odpowiedzialna/e za
wpisywanie danych (Data Manager)? TAK | NIE*

2
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4) jesli tak: lle jest takich osob?

5) jesli tak to w jakim wymiarze godzin tygodniowo? Przez kogo jest optacana?

- wymiar godzin:

- finansowanie:

6) czy w Panstwa placowce jest zgoda dyrekcji na prowadzenie bazy danych?
TAK/ NIE*

7) jaki jest w przyblizeniu koszt prowadzenia ww. baz/rejestrow?

8) czy Panstwa placéwka dysponuje odpowiednim zapleczem informatycznym,
umozliwiajgcym komputerowg obstuge baz/rejestréw? TAK / NIE*

lll. Biobank
1) Czy majg Panstwo Biobank:
- wiasny : TAK / NIE*
* jaki program informatyczny go obstuguje?

* czy jest on zintegrowany z innymi bazami danych? TAK / NIE*
- jakimi?

- lokalny : TAK / NIE*
* jaki program informatyczny go obstuguje?

* czy jest on zintegrowany z innymi bazami danych? TAK / NIE*
- jakimi?

- regionalny : TAK / NIE*
* jest to Biobank funkcjonujacy w Klinice / w szpitalu / na uczelni*
* jaki program informatyczny go obstuguje?

* czy jest on zintegrowany z innymi bazami danych? TAK / NIE*
- jakimi?

IV. Dane szczegotowe dotyczace pacjentéw onkologicznych

1) $rednia roczna liczba pacjentéw z:
- guzami litymi:
- nowotworami uktadu pokarmowego:
- nowotworami uktadu oddechowego:
- nowotworami uktadu endokrynnego:
- nowotworami uktadu nerwowego:
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- nowotworami uktadu moczowo-ptciowego:
- innymi:

V. Badanie opinii
1) Czy wedtug Pana/ Pani utworzenie Wspdlnej Narodowej Pediatrycznej Bazy
Guzoéw Litych jest potrzebne? Dlaczego?

2) Czego oczekuje Pan/Pani od Wspdlnej Narodowej Pediatrycznej Bazy Guzéw
Litych oraz systemu, ktory bedzie jg obstugiwat?

3) Jakie kryteria wetug Pana/Pani powinny zosta¢ spetnione, aby taka baza
poprawnie funkcjonowata w Polsce?

4) Jakie sg Panstwa oczekiwania wzgledem integracji bazy danych z
oprogramowaniem Biobanku? Ktore Biobanki (polskie i miedzynarodowe) powinny
by¢ Panstwa zdaniem zintegrowane z takg baza?
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VI. Czy majg Panstwo dodatkowe uwagi?

* niepotrzebne skresli¢
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Zatacznik 3. MZ/N-1a Karta Zgtoszenia Nowotworu Ztosliwego

Adresat: MINISTERSTWO ZDROWIA; Wojewodzkie Biuro Rejestracji Nowotworéw
Przekazaé w terminach przewidzianych w programie badan statystycznych statystyki publicznej

Numer w KRN ] ] ) e [
MZ/N-1a KARTA ZGLOSZENIA NOWOTWORU ZLOSLIWEGO
1. Nazwa i adres jednostki—pieczatka z numerem REGON 2.REGON (cz. | resort. koduidentyf) | | | | | | | | | |
3.peset L | L[ | [ |
4. Data urodzenia |_d‘zLIEn_j-|‘r_nT§Ls|E|- -
5. Pte¢ Omezczyzna [Ckobieta
6. Obywatelstwo [ polskie [Jobcokrajowiec | | | [ | | | \ngpmcmml I I I O |
ZNazwisko | | | | | | [ [ [ L | L ¢
Mmig | | | [ [ 0 ey
ADRES
9.Miejscowos¢ || | L | | L [ | Lt [ ¢ e k]
Kod pocztowy
11. Ulica, nrdomu,nrmieszkania || | | [ [ [ | | | | [ | L | @ [ [ Jaal L L
Kod TERYT
13. Wojewddztwo | | 14. Powiat | | 15. Gmina | |

16. Ukoriczona szkota [] bez wyksztatcenia [Jpodstawowa [ gimnazjum [Jzasadnicza zawodowa []$rednia [] policealna []wyisza

17.DATAROZPOZNANIA | | |- | |{ | * ||
ro|

dzien  miesigc

DATA PRZYJECIA 21.DATAZGONU | | || | 4 | | | |
18. doambulatorium L L[l | L L | | | dzlery  miesige rok
dzierr  miesigc rok 22. Miejsce zgonu 23, Przyczyna zgonu  24. Kod przyczyny zgonu ICD-10
19. do szpitala - 4 f e
T \-WL!&J ok Oszpital CInowotwor wyjsciowa |
20. Data wypisu N R A Cdom Oinna wtorna |

dzied  miesige rok CJinne bezposrednia |

25. ROZPOZNANIE KLINICZNE: ICD-10 26. Rozpoznanie histopatologiczne 27.

Kod histopat.

Opis i lokalizacja nowotworu: .. [CINie pobrano materiatu do badania
[ Pobrane wycinek (badanie w toku)
[ Wynik negatywny (nie potwierdzono nowotworu)

[ wynik pozytywny (potwierdzono nowotwdr)

28. Nowotwoér [ pojedynczy [Jmnogi  [Jprzerzut Typ histologiczny:

20 MiBjsce PrEerzUtL i i mrd i s

30.Dataprzerzutu | | - | | | | | |

dzien  miesigc 0K e
31. Strona ciata [ prawa Olewa [ obie strony
32, Kod zaawansowania TNM (7 rewizja) étllétsm.plsr; z(_arav;/ansowanla Ss.étﬁdlu;n zaawansowania
opie is in situ
gams T | - L1 Wi _‘ omL L Ostopiedl oA o Oic Clmiejscowe
33. Inne klasyfikacje zaawanSsoWania ..........eevnvernereesinnsnaseens DStopieﬁ I ONA cug oic Dregionalne (przerzuty reg.)
 [npiFIS0, Clark/Breslow, Aser-Coller, A Ahar; Glessan) Clstopien 1l oA iliB OlIC [CJuogdlnione (przerzuty odl.)
Wynik | | [CJStopier IV TIIVA CIVB OIVC
36. Inne podstawy rozpoznania 37. Leczenie skojarzone 38. Leczenie nieskojarzone
" s " Maotliwe zaznaczenie kilku pal  dzied - miesige - rok
O cytologia Doperac!a w.'v\.mad. [Jradioter.+chemioter. [CIchirurgia o
g mac;‘ke;v n.cwctw. g ba:a-nle Kliniczne [Cchirurgia+chemioter. Oradioterapia S
endoskopia sekcja
i .p : [CJradioter.+chemioter.+chirurgia [Clchemioterapia T S
[ radiologia [ tylko akt zgonu _ o Wi
[radioter.+chirurgia [Jhormonoterapia

[Jinne bad. obraz. [ skryning ELT1 I —_———
Data rozpoczecia: [J immunoterapia

39. Dlaraka piersi (C50, DOS) dziefi imiasige ok [ ter.celewana ___ - -
CImastektormia Olleczenie oszczedzajace [Olecz. nieskojarzone (wypetnié pkt 36) [ przeszczep S
O inne e -
40, Rodzaj leczenia [ radykalne [ paliatywne [ objawowe [ skierowany na leczenie [ brak zgody na leczenie
41, Data wypelnienia Lol b L | | | ||42. NrPWZ lekarza N T A
dzien miesigc rok
Identyfikator osoby wprowadzajacej [ ] | | | | |43.Podpisipieczatka leKarza ... s s s
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INSTRUKCJA WYPELNIANIA KARTY ZGLOSZENIA NOWOTWORU ZLOSLIWEGO

Zasady Ogélne

Karta Zgloszenia Nowotworu Zlosliwego MZ/N-1a stuzy do zglaszania wykrytych przypadkow nowotworow zlosliwych oraz raka in situ przez
placowki publicznej i niepublicznej stuzby zdrowia na terenie calego kraju.

Kartg nalezy wypeiac:

- przy pierwszym rozpoznaniu lub podejrzeniu nowotworu,

- przy tych wizytach kontrolnych, w czasie ktorych zostaly stwierdzone istotne zmiany majace zwigzek z:

diagnoza (zmiana lub doprecyzowanie rozpoznania, stwierdzenie kolejnego nowotworu); leczeniem (podjecie i zakonczenie leczenia, wdrozenie
innego leczenia); postgpem choroby (stwierdzenie przerzutdw, nawrotu, progresji lub transformacji choroby).

- napodstawie aktu zgonu, jesli przyczyna zgonu byl nowotwor zlosliwy.

Zgloszeniu podlegaja choroby nowotworowe oznaczone w X rewizji Migdzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Choréb i Problemow
Zdrowotnych numerami C00-C97, D00-D09 oraz D37-D48 (nowotwory o niepewnym lub nieznanym charakterze).

ZASADY WYPELNIANIA KARTY

Kart¢ nalezy wypelnia¢ czytelnie czamym lub niebieskim dlugopisem, uzywajac drukowanych liter, a pola kodowe zaznacza¢ symbolem X

wewnatrz obszaru pola.

Pola oznaczone szarym kolorem moina pozostawi¢ niewypelnione (nr 12, 25, 27).

Pole 1. Nalezy wstawi¢ nazwg lub stempel jednostki zglaszajacej.

Pole 2. Nalezy wpisa¢ czgs¢ I resortowego kodu identyfikacyjnego (REGON).

Pole 3. Nalezy wpisaé pelny numer PESEL.

Pole 4. Nalezy wpisa¢ datg urodzenia wedhig ustalonego formatu: dd-mm-rrrr.

Pole 5. Nalezy zaznaczy¢ znakiem X odpowiednia plec.

Pole 6. W przypadku obywateli innych krajow niz Polska, nalezy wpisa¢ kraj pochodzenia

Pole 7. Nalezy wpisa¢ aktualne nazwisko pacjenta.

Pole 8. Nalezy wpisaé imig (imiona) pacjenta.

Pole 9. Nalezy wpisa¢ miejscowosé, w ktorej pacjent jest zameldowany na stale.

Pole 10. Nalezy wpisa¢ kod pocztowy miejsca zamieszkania pacjenta.

Pole 11. Nalezy wpisa¢ ulicg, nr domu i mieszkania pacjenta w miejscu zameldowania.

Pole 12. Nie wypehia¢ (wypelnia whasciwy rejestr onkologiczny).

Pole 13. Nalezy wpisa¢ wojewodztwo, w ktorym lezy miejscowosc.

Pole 14. Nalezy wpisa¢ powiat, w ktorym lezy miejscowosc,

Pole 15. Nalezy wpisa¢ gming, w ktorej lezy miejscowosé.

Pole 16. Nalezy zaznaczy¢ znakiem X ukonczong przez pacjenta szkolg.

Pole 17. Nalezy wpisaé¢ datg¢ rozpoznania nowotworu wedtug ustalonego formatu: dd-mme-rrrr.

Pole 18. Nalezy wpisa¢ datg porady ambulatoryjnej wedlug ustalonego formatu: dd-mm-rrrr.

Pole 19. Nalezy wpisa¢ datg przyjecia do szpitala wedlug ustalonego formatu: dd-mm-rrrr.

Pole 20. Nalezy wpisac¢ datg wypisu ze szpitala wedlug ustalonego formatu: dd-mm-rrrr.

Pole 21. Nalezy wpisa¢ dat¢ zgonu pacjenta wedtug ustalonego formatu: dd-mm-rrrr.

Pole 22. Nalezy zaznaczy¢ znakiem X miejsce zgonu pacjenta (hospicjum nalezy do kategorii ,,inne”).

Pole 23. Nalezy zaznaczy¢ znakiem X przyczyng zgonu pacjenta.

Pole 24. Nalezy poda¢ przyczyng zgonu w klasyfikacji ICD-10: wyjsciowa, wtorng i bezposrednig.

Pole 25. Pola kodowego nie wypelnia¢. W miejscu na opis nalezy wpisa¢ rozpoznanie kliniczne z dokladnym umiejscowieniem nowotworu
(takze tkanki krwiotworczej i ukladu chlonnego), precyzujac czy chodzi umiejscowienie pierwotne, czy przerzut, a pierwotny punkt
wyjscia nowotworu jest nieznany.

Pole 26. Jezeli chory nie mial badania histopatologicznego, w polu nalezy zakresli¢ ,,nie pobrano materialu do badania”. Jezeli nie otrzymano
jeszeze wyniku badania, nalezy zakresli¢ ..pobrano wycinek - badanie w toku". Jezeli wynik badania byl ujemny, nalezy zakresli¢
wynik negatywny", jesli za$ badanie potwierdzilo wystgpowanie nowotworu, nalezy podaé pelne rozpoznanie histopatologiczne lub
zakresli¢ ,,wynik pozytywny". W przypadku potwierdzenia nowotworu nalezy wpisa¢ (stownie) typ histologiczny.

Pole 27. Pola kodowego nie wypelniac.

Pole 28. Nalezy zaznaczy¢, czy rozpoznany nowotwor jest pierwszym nowotworem, czy jest to kolejny réimy histologicznie nowotwor. W
wypadku przerzutu zakresli¢ pole przerzut.

Pole 29. Wpisac (stownie) miejsce przerzutu nowotworu.

Pole 30. Wpisac date wykrycia przerzutu.

Pole 31. W przypadku nowotwordw umiejscowionych w narzadach parzystych nalezy podac strong ciata pacjenta, po ktorej znajduje sig
NOWOtwor.,

Pole 32. Nalezy wpisa¢ kod zaawansowania choroby nowotworowej wedtug klasyfikacji TNM wersja 7.

Pole 33. Jesli istnieje specyficzna dla nowotworu klasyfikacja zaawansowania i znany jest jej wynik, nalezy wpisa¢ nazwg klasyfikacji, w ktorej
okreslono stadium zaawansowania oraz wynik (np. klasyfikacja FIGO dla nowotworéw ginekologicznych (C51-C58), Ann Arbor dla
chloniakow (C81-C85), Astler- Coller dla jelita grubego (C18-C20), Breslow/Clark dla czerniaka (C43) lub sume Gleasona dla raka
gruczolu krokowego (C61).

Pole 34. Nalezy okresli¢ stopien zaawansowania wedlug klasyfikacji TNM wersja 7.

Pole 35. Jesli diagnostyka TNM nie jest mozliwa, nalezy okresli¢ stadium zaawansowania choroby wedlug podanych kategorii.

Pole 36. Jezeli nie wykonano badania histopatologicznego, nalezy zakresli¢, jakie inne badania byly podstaws rozpoznania nowotworu.
Wskazywanie innych badan, ktorych rezultat nie posiada istotmej warto$ci diagnostycznej, jest niecelowe. W przypadku wykrycia
nowotworu w badaniu skryningowym, nalezy poda¢ turg badania. Mozliwe jest zaznaczenie kilku pol.

Pole 37. Nalezy okresli¢, jakie metody leczenia skojarzonego zastosowano u pacjenta (kolejnos¢ nieistotna) oraz datg wykonania badania.

Pole 38. Nalezy zakresli¢, jakiemu leczeniu przeciwnowotworowemu nieskojarzonemu poddano dotychezas pacjenta (operacja wywiadowcza nie
jest leczeniem chirurgicznym). Przy kazdej metodzie nalezy wpisa¢ datg rozpoczgcia leczenia. Mozliwe jest zaznaczenie kilku pal.

Pole 39. W przypadku raka piersi (C50, D05) podaé, czy chirurgia obejmowata mastektomig czy leczenie oszczgdzajace (np. kwadrantektomia).

Pole 40. Nalezy okresli¢ rodzaj leczenia, zaznaczajge jedna z przewidzianych w karcie mozliwosei.

Pole 41. Nalezy wpisaé¢ datg wypelnienia karty wedlug formatu: dd-mm-rrrr.

Pole 42. Numer PWZ lekarza wypelniajacego kartg.

Pole 43. Czytelny podpis i pieczatka lekarza.
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Zatacznik 4. Przyktadowy formularz zgtoszeniowy dla watrobiaka zarodkowego

(Hepatoblastoma)

Rozpoznanie: WATROBIAK ZARODKOWY (Hepatoblastoma) C22.2

Imie: Wyksztatcenie:
Nazwisko: Ptec: K/ M
PESEL: Obywatelstwo:
Data urodzenia: Data zgonu:
Adres zamieszkania:
Choroby towarzyszace:
Wywiad rodzinny w kierunku nowotwordéw: |
Poréd: Tydzien cigzy: APGAR:
Wczesniactwo: TAK / NIE Waga urodzeniowa (g):
Przebieg choroby
Data przyjecia do szpitala: | Data wypisu ze szpitala: |
Miejsce leczenia (kod osrodka):
Data rozpoznania: |
Rozpoznanie na podstawie biopsji: TAK / NIE
Typ biopsiji: igtowa otwarta
Jesli NIE, powdd
Data biopsji:
Badania obrazowe: | usG MRI TK Inne:
Guz
Obejmujacy segmenty: | Il 11l IVA IVB
V \ VI Vil
PRETEXT: | I 1] I\
Annotation factors: C Cl C0
E: EO E1 E2
F: FO F1 H: H1 HO
M: MO M1 N: NO N1 N2
P: PO P1 P2
V: VO V1 V2 V3
Przerzuty: TAK/ NIE  |Jesli TAK: watroba ptuca kosci
wezty chtonne inne
Wymiary guza (mm):
Przed wtgczeniem leczenia
Waga: Wzrost: |Data badania:
Audiometria: TAK / NIE Wynik w skali bostonskiej (0-4): |
Badania laboratoryjne: Data:|
Albumina (g/L): AST (U/L):
ALT (U/L): GGT (U/L):
ALP (U/L): Bilirubina (umol/L):
LDH (U/L): Mocznik (umol/L):
GFR (mL/min/1.73m2): | Kreatynina (umol/L):
AFP (ng/mL): PT (sek): | INR (sek.): |
APTT (sek.): bhCG (mIU/ml):
HBV: pozytywny / negatywny HCV:| pozytywny / negatywny
HIV: pozytywny / negatywny
Ocena kardiologiczna: | TAK/ NIE | Data:|
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ECHO serca:

TAK / NIE

Frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF - %)

Frakcja skracania lewej komory (FS - %):

EKG: TAK / NIE Odcinek QT (milisekundy):
Cigza: TAK / NIE Data ostatniej miesigczki:
Data potwierdzenia cigzy: | Data porodu:
Antykoncepcja: | TAK / NIE / BRAK DANYCH
Leczenie operacyjne pierwotne (resekcja guza)
Data zabiegu: |Rodzaj zabiegu: resekcja / przeszczep
Resekcja: segmentektomia hemihepatektomia (HH) | poszerzona HH
nieanatomiczna klinowa nieanatomiczna inna
Typ zabiegu: laparoskopowy / "na otwarto"

Przetaczenie KKCz $rédoperacyjnie:

[TAK / NIE

| Objetonos¢ (ml): |

Przeszczep watroby

Data zabiegu: |

| Wodobrzusze: |

TAK/ NIE

Przeszczepiony fragment:

prawy ptat - dawca 2ywy| lewy boczny segment - dawca zywy

lewy pfat

| poszerzony prawy ptat - dawca zmarty

lewy ptat - dawca zmarty

prawy ptat - dawca zmarty

jeden segment

caty organ - dawca zmarty

poszerzony lewy pfat, seg.3 - dawca zmarty

lewy boczny segment - dawca zmarty

poszerzony lewy ptat, seg.2 - dawca zmarty

poszerzony lewy ptat, seg.4 - dawca zmarty

Usuniecie zyty gtdwnej dolnej:

TAK / NIE

Dawca: | CMV:

| pozytywny / negatywny | EBV:

| pozytywny / negatywny

Czas zimnego niedokrwienia (godz.):

Czas cieptego niedokrwienia (minuty):

Resekcja watroby

Resekcja: |kopletna niekompletna z minimalnym marginesem
Zakres resekcji (segment): | I 1] IVA IVB
Vv VI VIl VIII
Guz wieloogniskowy: TAK / NIE Wymiar najwiekszego guza (mm):
Liczba ognisk:
Naciek pozawgtrobowy: TAK / NIE
Jesli TAK, to resekcja: otrzewna / $ciana jamy brzusznej TAK / NIE
nadnercze TAK / NIE
jelito grube TAK / NIE
przepona TAK / NIE
nerka TAK / NIE
trzustka TAK / NIE
zotadek TAK / NIE
inne TAK / NIE | Jakie:
Guz obejmujacy 3 zyty watrobowe: TAK / NIE
Guz w odlegtosci <1 cm od zyty gtéwnej: |[TAK / NIE
Planowa resekcja naczyn: TAK / NIE
Uszkodzenie naczyn z rekonstrukcjg: TAK / NIE
Pooperacyjny zaciek z6fci: TAK / NIE | Wymagat interwencji: |TAK/ NIE
Pooperacyjna zakrzepica: TAK / NIE
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Niewydolnos¢ watroby w wyniku zabiegu: |TAK/ NIE

Czy badanie $rédoperacyjne potwierdzito przedoperacyjng ocene PRETEXT? TAK / NIE
Embolizacja przedoperacyjna:lTAK/ NIE | Embolizacja pooperacyjna: TAK / NIE
Catkowite wytgczenie naczyniowe watroby (TVE): TAK / NIE |Czas (min):
Manerw Pringle'a: |TAK/ NIE Czas (min):
Hipotermia:  [TAK/ NIE
Przedoperacyjne pekniecie guza: TAK / NIE
Srédoperacyjne pekniecie guza: TAK/ NIE
Przedoperacyjne zastosowanie: cyklosporyna TAK / NIE
mykofenolan mofetylu TAK / NIE
rapamycyna TAK / NIE
takrolimus TAK / NIE
sterydy TAK / NIE
inne przeciwsupresyjne TAK / NIE
Powiktania srédoperacyjne: | krwawienie | hemobilia zgon zator powietrzny
uszkodzenie naczyn inne (jakie?)
Powiktania pooperacyjne: TAK / NIE
Stopier’l | (bez koniecznosci interwencji) TAK/ NIE
Stopieh I (tylko leczenie farmakologiczne) TAK/ NIE
Stopieh 1 (leczenie chirurgiczne/ endoskopowe/ radiologiczne) TAK / NIE
Stopieh [\ (wymagajace pobytu w OIT, niewydolnos¢ narzagdowa) TAK / NIE
Stopieﬁ \% (zgon) TAK/ NIE

Leczenie operacyjne przerzutéw

Data zabiegu: | Typ zabiegu: endoskopowy / "na otwarto"
Przerzuty ptucne: TAK / NIE  [Strona: lewa |prawa |obustronnie
Inne przerzuty: Miejsce:
Chemioterapia
Przedoperacyjna: TAK / NIE
Odpowiedz: catkowita czesciowa | brak
Rodzaj: Dawka: |
Data rozpoczecia: Data zakonczenia:
llos¢ cykli: | Dtugos$¢ jednego cyklu (dni):
Catkowity czas trwania (dni):
Radioterapia: TAK / NIE
Zdarzenia niepozgdane podczas CHT: TAK / NIE
Jesli TAK (jakie?) gorgczka neutropenia infekcja | limfocytopenia
leukopenia trombocytopenia hemoglobinemia zgon
biegunka nudnosci | wymioty grzybica |inne (jakie?)

Badanie histopatologiczne

Data: | Typ nowotworu: | epithelial / mixed / nie okreslono
Jesli epithelial / mixed: Dobrze zréznicowany ptodowy: | TAK / NIE
Crowded/mitotically active fetal: TAK / NIE
Embryonal: TAK / NIE Macrotrabecular: TAK / NIE
Pleomorphic: TAK / NIE Cholangioblastic: TAK / NIE
Small Cell Undifferentiated (SCU): TAK / NIE
Jesli mixed: | Teratoid features: TAK / NIE

Additional features:

[TAK/ NIE ]

Jakie:
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Margines resekgji: TAK / NIE mm:|

Multifocal disease: TAK / NIE Guz przekracza torebke watroby: |TAK/ NIE

Ogniska nekrozy: TAK / NIE Wymiary guza (mm): |

Naciekanie naczyn: TAK / NIE

Profil immunohistochemiczny:

INI1: POZYTYWNY / NEGATYWNY / BRAK DANYCH

Beta catenin: membrane negative membrane positive brak danych
cytoplasm negative cytoplasm positive brak danych

nuclear negative nuclear positive brak danych

AFP: POZYTYWNY / NEGATYWNY / BRAK DANYCH
GPC3: POZYTYWNY / NEGATYWNY / BRAK DANYCH
Inne (jaki?): | POZYTYWNY / NEGATYWNY / BRAK DANYCH
Po zakoriczeniu leczenia
Waga: Wzrost: | |Data badania: |
Audiometria: TAK / NIE Wynik w skali bostonskiej (0-4): |
Badania labolatoryjne: Data:|
Albumina (g/L): AST (U/L):
ALT (U/L): GGT (U/L):
ALP (U/L): Bilirubina (umol/L):
LDH (U/L): Mocznik (umol/L):
GFR (mL/min/1.73m2): | Kreatynina (umol/L):
AFP (ng/mL): INR (sek.):
APTT (sek.): PT (sek.):
Ocena kardiologiczna: | TAK/ NIE Data:
ECHO serca: TAK / NIE

Frakcja wyrzutowa

lewej komory (LVEF - %)

Frakcja skracania

lewej komory (FS - %):

EKG: |

TAK / NIE |

Odcinek QT (milisekundy): |

Progresja / wznowa choroby

Progresja:

TAK/ NIE

|Wznowa: |

TAK/ NIE

Data diagnozy:

Potwierdzenie na podstawie: | AFP | Badania obrazowe | AFP + Badania obrazowe
Biopsja: TAK / NIE

AFP (ng/m L) (wzrost w 3 kolejnych badaniach, w odstepie 1-2 tygodni potwierdza progresje)
Data: Wartos¢ (ng/mlL):

Data: Wartosc¢ (ng/mL):

Data: Wartos¢ (ng/mL):

Data: Wartos¢ (ng/mlL):

Dtugoterminowe wyniki leczenia - obserwacj

Data badania:

Czas od za

konczenia leczenia (dni):

Pacjent zyje:

TAK/NIE Wznow

a / progresja choroby:

TAK / NIE

Nowotwor wtorny: TAK / NIE  [Jesli TAK (jaki?):
Waga: Wzrost: | Data badania: |
Audiometria: TAK / NIE Wynik w skali bostonskiej (0-4): |

Badania labolatoryjne:

Data:|

Albumina (g/L):

AST (U/L):

ALT (U/L):

GGT (U/L):
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ALP (U/L): Bilirubina (umol/L):

LDH (U/L): Mocznik (umol/L):

GFR (mL/min/1.73m2): | Kreatynina (umol/L):

AFP (ng/mL): INR (sek.):

APTT (sek.): PT (sek.):
Ocena kardiologiczna: | TAK / NIE Data:

ECHO serca: TAK / NIE

Frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF - %)

Frakcja skracania lewej komory (FS - %):

EKG: | TAK/ NIE | Odcinek QT (milisekundy): |
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