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Mi is a Ritka Majbetegségek Eurépai
Referenciahalézata (ERN RARE-LIVER)
és hogyan lehet az orvosok és betegek
segitségére?

A ritka betegségek hatékonyabb és gazdasdgosabb el-
l[atasara az Eurdépai Unid (EU) 2017-ben referenciahalé-
zatokat (European Reference Networks; ERNs; magyarul
roviditve: ERH-k) hozott létre. Az egyes szakteriletek
0nalloé referenciahdlézatokat alkotnak (pl.: anyagcsere-
betegségek — MetabERN; ritka neuromuszkuldris kor-
képek — ERN EURO-RND stb). Ezek egyike a ritka maj-
betegségekkel foglalkoz6 ERN RARE-LIVER, amelynek
célja eurdpai szinten 6sszehangolni a ritka majbeteg-
ségekkel foglalkozé orvosok és mas egészségiigyi szak-
emberek, valamint betegszervezetek munkajat. Az ERN
RARE-LIVER projekt menedzsmentje Németorszagban,
a Hamburgi Egyetemen van, koordinatora pedig prof.
dr. Ansgar Lohse. Az ERN RARE-LIVER-halézat jelenleg
28 centrummal mkodik egyitt (1. dbra), de ez a szdm
folyamatosan novekszik. Magyarorszagrél a Debreceni
Egyetem Klinikai K6zpont a tagja a haldzatnak (tarsult
tagsag 2019 marciusa 6ta).

Az ERN RARE-LIVER célja, hogy a ritka majbetegségben
szenvedd gyermekek és feln6ttek részére egyenlébb hozza-
férést biztositson a mielébbi pontos diagnézishoz és a leg-
jobb egészségligyi ellatdshoz, masrészt pedig, hogy Eurépa
szerte javitsa az ellatas szinvonalat (2. dbra). Ezen célokat az
ellatast végz6 egészségligyi szakemberek dsszefogdsdnak
elésegitése és a betegekkel, valamint a betegszervezetek-
kel valo egyiittm(ikddés Gtjan éri el. A betegelldtds mindsé-
gét fejlesztd regisztereket inditottak (pl. R-LIVER Registry) és
koordindljak a kilonféle klinikai szakmai utmutatok kidol-
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gozasat. Relevans és magas szinvonalu informaciokat szol-
galtatnak a betegek szamdra, valamint tdmogatjak a kuta-
tasi er6feszitéseket és innovativ informatikai megoldasokat
alkalmaznak.

1. abra: Ritka Majbetegségek Eurdpai
Referenciahal6zat (ERN RARE-LIVER)
Centrumai
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2. abra: Az Eurépai Referenciahalézatok (ERN) céljai. A ERN egy olyan projekt, amelyet az Eurépai
Unié hozott Iétre a betegek egyenlébb ellatasanak biztositasa érdekében Eurépaban, szakértoi
konzultacidk, tudaselballitas és a tudasterjesztés halézatainak létrehozasaval (Forras: Az Eurédpai

Referenciahalézat kiadvanya)

o
] 0‘.?\ KLINIKAI UTMUTATOK
- ——— . . = KUTATASI ES INNOVACIOS
. . o SZAKERTELEM
NEMZETI EGESZSEGUGYI KONKRET . TUDASELGALLITAS
BETEGEK SZOLGALTATOK ERH ES MEGOSZTAS
_ KEZELES TANACSADAS . RS LS B ORTATE

Az ERN RARE-LIVER 12 kilonféle ritka majbetegség ellata-

sat fedi le, 3 6 pillérre osztva:

1. autoimmun majbetegségek,

2. metabolikus majbetegségekek, bilidris atrézia & kapcso-
16d6 korképek és

3. strukturalis majbetegségek, amelyet az 1. tdbldzat foglal
Ossze.

Az ERN RARE-LIVER irant érdekl6dé egészségligyi intéz-

mények tovabbi informaciokat talalnak az aldbbi webol-

dalakon: https://www.rare-liver.eu/, https://ec.europa.eu/

health/ern_hu.

Mi is a Klinikai Betegadat Kezeld
Rendszer (Clinical Patient Management
System, CPMS) és hogyan lehet

az orvosok és betegek segitségére?

A CPMS egy olyan innovativ informatikai platform, amely
megfeleld felliletet biztosit a virtualis konziliumok lebo-
nyolitdsdhoz. A sikeres kommunikaciét szolgélja azéltal,
hogy megkonnyiti a kiilonbdzd székhelyl és szakteriletd
szakorvosok elérését a ritka majbetegségben szenvedd be-
tegeket kezeld szakorvosok szdmara, valamint lehetéséget
ad a relevans adatok és eredmények megosztasara a tele-
medicina eszkozeinek integralasa altal. Az EU minden refe-
renciahalézat szdmdra elérhetdvé tette a CPMS hasznélatét.
A CPMS-rendszeren keresztiil bonyolitott tavkonzultacidk
segitségével a szakértdi konszenzus rendkivil nagy segit-
séget jelenthet a klinikai gyakorlatban. Indokolt esetben
akar suirgésségi konzultaciora is lehetéség van. Az online
multidiszciplindris megbeszéléseken megvitathatok azok a
klinikai esetek, ahol diagnosztikai vagy terapias nehézségek
mertlnek fel. A nehezen kezelhetd autoimmun hepatitises
beteg egy j6 példéja lehet a terapias dilemmanak. Amennyi-
ben a standardkezelés nem haszndl, a beteg masod- vagy
harmadvonalbeli kezelésre szorul, ebben azonban nagy el-
térések mutatkoznak. Hidnyoznak a jé minéségu bizonyité-
kok, ugyanakkor az egyes ERN RARE-LIVER-centrumokban
jelentds tapasztalat gy(lt 6ssze a masod- és harmadvonal-
beli kezelések hatékonysagét illetéen, amely igy megoszt-
haté. A CPMS lehetévé teszi a betegek relevans klinikai ada-
tainak megosztésat, illetve olyan orvosdiagnosztikai képek
feltoltését is, mint példaul a szovettan, komputertomog-

rafia (CT), magneses rezonancia-kolangio-pankreatografia
(MRCP) vagy endoszképos felvételek.

Az ERN RARE-LIVER teljes jogu tagjai mellett vendég-
felhasznaldként a tarsult tagok szamara is lehetséges a
CPMS-rendszer hasznalata. Tovdbba az ERN RARE-LIVER-
en kivilallé szakembereknek és egészségligyi szolgalta-
toknak is lehetésége van arra, hogy szakértdi bizottsdg

1. tablazat: Az ERN RARE-LIVER altal lefedett
betegségek és azok ICD/ORPHA kédjai

ICD/ORPHA Kédok

Ritka majbetegség

Autoimmun

majbetegségek

Primer biliaris cholangitis 186/K74.3
Autoimmun hepatitis 2137/K75.4
Err]l(r;:rr] gsifizlerotlzalo 171/K83
lgG4-betegség 447764/K83

Metabolikus majbetegségek,

biliaris atrézia & kapcsolédo kérképek

Genetikus kolesztatikus E£80.5, E80.6, E80.7,

majbetegség K76.8
Biliaris atrézia 30391/Q44.2
Choledochus ciszta Q44.4
él;‘tae ; Szgtltnpszm 60/E88
Wilson-kor E830
majbetegségek

Cisztas majbetegség 2924/Q44.6
Vaszkularis majbetegseg K76.5/182

Intrahepatikus
cholangiocarcinoma

Ritka majtumorok

99978/C22.1

C22.1,C22.2,
C22.3/99978, 529852,
263413, 401920, 449,

100085

ERN: Eurdpai Referenciahdldzat; Ig: immunglobulin
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2. A tablazat: Betegtajékoztaté (A) és hozzajarulé nyilatkozat (B) a Ritka Betegségek Eurdpai
Referenciahalézatai (ERN-ek) keretében a betegellatast és ritka betegségek nyilvantartasainak
Iétrehozasat segité adatmegosztashoz.

A BETEG HOZZAJARULO NYILATKOZATA

a RITKA BETEGSEGEK EUROPAI REFERENCIAHALOZATAI keretében
a BETEGELLATAST és a RITKA BETEGSEGEK NYILVANTARTASAINAK LETREHOZASAT segit6

MIK AZ EUROPAI
REFERENCIAHALOZATOK, ES HOGYAN
LEHETNEK A SEGITSEGEMRE?

Az  eurdpai  referenciahdlézatok  (European
Reference Networks, ERN-ek) Eurdpa-szerte ritka
betegségekkel foglalkozd egészségligyi
szakembereket tomorité halézatok, amelyek a
hatdron atnyuld egészségugyi ellatdsra vonatkozd
betegjogok érvényesitésérél szolé, 2011/24/EK
iranyelv alapjan jottek létre.

Az ERN-ek célja, hogy az egészségligyi szakemberek
egyuttm(kodésének elGsegitése Utjan tamogatdast
nyujtsanak a ritka betegségekkel, vagy egyéb
kulonleges szakértelmet igénylé terdpids eljarast
sziikségessé tevd dllapotban évé betegeknek.

Az On hozzajaruldsaval, és a nemzeti és eurdpai
adatvédelmi jogszabélyokkal 6sszhangban az On
betegségével kapcsolatos adatok is tovabbitasra
kertlhetnek a tuloldalon megnevezett ERN-(ek)hez,
ezzel lehet6vé téve, hogy az ERN-en belul tevékeny
szakemberek segitséget nyljtsanak az Ont kezel§
orvosnak a diagndzis és a sziikséges kezelés
megallapitasdban.

Ahhoz, hogy az ERN megfelel§ tanacsadassal
szolgalhasson a kezelésével kapcsolatban, az ebben
a korhdzban Onrdl 6sszegylijtott adatokat mas —
esetleg mds eurdpai orszagokban m(ikods -
kérhazak egészségugyi szakembereivel is meg kell
osztanunk. Az orvosatdl tobbet is megtudhat arrdl,
hogy mely orszagok tartoznak a betegségéhez
kapcsolédé ERN-(ek)hez.

Az ellatasardl tovabbra is az Ont eddig kezel§
egészségligyi szakemberek gondoskodnak majd.

Az Onnel kapcsolatos adatok az On hozzajaruldsa
nélkil nem kerilnek megosztasra, és az orvosai
akkor is legjobb tudasuk és képességiik szerint
folytatjék a kezelését, ha On esetleg gy dont, hogy
nem jarul hozza adatai megosztasahoz.

Sk

ADATMEGOSZTASHOZ

A MEGOSZTOTT BETEGADATOK AZONOSITASRA
ALKALMATLANOK

Ha On és az orvosai egyetértenek abban, hogy hasznos lehet egy vagy tobb
ERN tamogatdsit kérni, az aldabbi hozzajarulasi nyilatkozat lehet&séget
biztosithat a kérhdznak az Onrél tarolt adatok megosztasara, ezzel
hozzajarulva ahhoz, hogy az ERN-(ek) egészségugyi szakemberei
megvitathassdk a kezelését.

A megosztott adatok az On nevét és cimét nem tartalmazzak.

Az ilyen adatok kozott diagnosztikai felvételek, laboreredmények, és bioldgiai
mintavételi adatok szerepelhetnek. Ide tartozhatnak még az Ont esetleg
korabban kezel6 orvosok jelentései és levelei.

Az ERN-(ek)kel torténd kapcsolatfelvétel esetén az adatai egy biztonsagos
elektronikus informdcidés rendszeren keresztiil keriilnek megosztasra, amelyet
ERN Korhazi Betegadat-kezel6 Rendszernek (Clinical Patient Management
System) hivnak.

MI A HELYZET A RITKA BETEGSEGEKET TARTALMAZO
ADATBAZISOKKAL/NYILVANTARTASOKKAL?

A ritka betegségekkel kapcsolatos ismeretek jovSbeli tovdbbfejlesztése
szempontjabol az  ERN-ek nagyban  fliggnek a  kutatdshoz és
ismeretfejlesztéshez sziikséges informacidkat tartalmazo adatbazisoktdl.

Az adatbazisok, vagy mas néven nyilvantartasok, kizardlag azonositdsra
alkalmatlan adatokat tartalmaznak. A neve, sziletési ideje vagy lakcime NEM
szerepel az adatok kozott, azok csak a betegségével kapcsolatos informacidkat
tartalmazzak.

Ha szeretné el@segiteni az adatbdazisok fejlesztését, On is hozzajaruldsat
adhatja adatai ilyen adatbazisokba valé felvételéhez. Ha ugy dont, hogy ehhez
nem jarul hozzd, ez nem befolydsolja a tovabbi kezelését.

MI A HELYZET A RITKA BETEGSEGEKRE IRANYULO
KUTATASSAL?

Arrdl is tajékoztathat minket, hogy szeretné-e, hogy felvegyiikk Onnel a
kapcsolatot olyan kutatasi projektekkel kapcsolatban, amelyek esetleg
hasznosithatjak az On adatait.

Ha egyetért adatai kutatasi céli megosztasdval, kilon hozzajarulasat kérjuk
majd az egyes kutatasi projektekhez.

Adatai kutatdsi céld felhasznéldsara kizarélag az On &ltal megnevezett
projekthez adott kiilon hozzajarulast kovetSen kertiil sor.

MIK A JOGAIM?

e Jogaban all hozzajarulasat adni, illetve azt megtagadni adatai ERN-(ek)en bellli megosztasahoz.

e Hozzdjaruldsat késébb barmikor visszavonhatja. Az orvosatél megtudhatja, hogy — amennyiben arra igényt tart — adatai hogyan
tavolithatdk el a nyilvantartasokbdl. Eléfordulhat, hogy az On kezeléséhez mar felhasznélt informécidk eltdvolitdsara nincs lehetéség.

e Joga van tovabbi tajékoztatast kapni arrdl, hogy milyen célokra hasznaljdk fel az adatait, és hogy ki férhet hozza azokhoz. Az orvosatdl
megtudhatja, hogy kitSl kaphat segitséget, ha tovabbi tdjékoztatdst szeretne.

o Joga van betekinteni az Onrél tarolt adatokba, és az esetleges hibak helyesbitését kérni. Joga van az adatai zaroldsahoz vagy térléséhez.

e Az adataiért az On adatait gy(ijt6 kérhaz felel. Adataival kapcsolatos kérelmeit 30 napon beliil kell intézniiik.

o Az 6 kotelességiik annak biztositdsa, hogy adatai biztonsagosan keriiljenek feldolgozasra, illetve az On értesitése az adatbiztonsag

esetleges megsértése esetén.

e Ha barmilyen aggodalma meril fel adatai feldolgozasanak mddjaval kapcsolatban, ezt jelezheti kezelGorvosanak vagy orszdga megfelel

adatvédelmi hatésaganak.

e Az adatai ERN-(ek)ben vald taroldsanak sziikségességét korhdza 15 évenként felllvizsgélja.
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2. B tablazat

EZ A HOZZAJARULASI NYILATKOZAT AZ ALABBI ERN(ek)-kel VALO

ADATMEGOSZTASHOZ HASZNALHATO FEL
(Az alulirott egészségligyi szakember tolti ki)

A BETEG ADATAI
Utonév:

Sziiletési idé: [N

EEEE HH NN

Jelélje meg a megfelelé négyzetet:

D En vagyok a beteg I:I A beteg sziil6je/gyamja vagyok D Meghatalmazott vagyok

Csaladi név:

Azonosité/Tas:. [ [ [ [ [ [T [ ]

HOZZAJARULASOM ADOM ahhoz, hogy
az itdsra alkalmatlan adataim

v

KEZELESEM céljabol megosztdsra keriiljenek
az ERN(ek)-en beliil

Tudomasul veszem, hogy adataim
megosztasra keriilnek az ERN(ek)
egészségligyi szakembereivel, hogy egymassal
egyuttmiikodve segithessék el6 a kezelésem.
Aldiras Datum

HOZZAJARULASOM ADOM ahhoz, hogy
azonositdsra alkalmatlan adataim felvételre
keriiljenek egy vagy tébb ERN adatbdzisba
vagy nyilvantartdsba.

Aldiras Datum

Szeretném, hogy felvegyék velem a kapcsolatot
kutatdsi célbol. Arrdl, hogy hozzdjdrulok-e
adataim adott projekthez valo
felhaszndldsahoz, a kapcsolatfelvételkor
dontok majd.

Aldiras Datum

NEM JARULOK HOZZA ahhoz, hogy adataim
KEZELESEM céljabdl megosztdsra keriiljenek
az ERN(ek)-en beliil

Tudomadsul veszem, hogy mindez azt jelenti,
hogy az ERN(ek)-t6| nem kérhet6 tamogatas
betegségem kezeléséhez.

Aldiras Déatum

)

NEM JARULOK HOZZA ahhoz, hogy adataim

felvételre keriiljenek barmely ERN
adatbazisba vagy nyilvantartdsba.

Alairas Datum

felhaszndldsdra vonatkozoan.

Nem szeretném, hogy felvegyék velem a
kapcsolatot adataim kutatdsi célu
Aldiras Datum

KEZELOORVOS vagy A HOZZAJARULAS TANUSITASARA FELHATALMAZOTT SZEMELY

Név Beosztas

HOL TALALOK TOVABBI TAJEKOZTATAST?

Az ERN-ekkel kapcsolatban az aldbbi cimen is bévebb tajékoztatast talal: https://ec.europa.eu/health/ern_en

Central European Journal of Gastroenterology and Hepatology
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3. tablazat Klinikai adatokat 6sszefoglalé adatlap

Eletkor:

Nem: Férfi NG
Jovahagyott diagnozis:
Kérdéses diagnozis:
Majbiopszia: Datuma:

Eredménye:

Kémia:

GOT (U/1):
GPT (U/)):
AP (U/):

Autoantitestek:

Alkalmazott terapia:

A panellel kapcsolatos kérdések:

Egyszer(sitett adatlap — Autoimmun majbetegség

Egyéb értékek:

elé térjanak bonyolult eseteket. A legegyszer(ibb mddja
ennek, ha azt az adott orszag ERN-centruman keresztiil te-
szik. Az ERN RARE-LIVER-halézat CPMS (igyfélszolgalatat a
németorszagi Hamburg-Eppendorf Egyetemi Orvosi Koz-
pontba telepitették (CPMS.rareliver@uke.de), a hatékony
segitségnyujtas érdekében mind informatikus szakérték
mind hepatolégusok részt vesznek a munkéaban. Ezeken
fellil az EU és a CPMS szoftvergyartdja biztositja a CPMS
folyamatos frissitését, a hozzaférési folyamat egyszerdsité-
se, a munkafolyamatok javitasa és az adott ERN igényeinek
kielégitése érdekében.

Central European Journal of Gastroenterology and Hepatology
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Hogyan térténik a CPMS-konzultacié?

A CPMS-konzultacié teljes mértékben 6sszhangban tor-
ténik a nemzeti és az eurdpai adatvédelmi jogszabalyok-
kal. A beteg szdbeli és irasbeli tajékoztatasa (2. A tdbld-
zat), valamint a hozzdjarulasi nyilatkozat (2. B tdbldzat)
alairasat kovetéen meg kell osztani a kezel6orvos altal
gyujtott betegséggel kapcsolatos klinikai és laboratoriu-
mi adatokat (adatlap kitoltése angolul, 3. tdbldzat), vala-
mint a szovettani és képalkotd vizsgélatok eredményeit
mas eurdpai orszdgokban mikddd korhazak egészség-



4. tablazat: A Klinikai Betegadat Kezelé6 Rendszerhez (Clinical Patient Management System,
CPMS) egyéni felhasznaléi fiok készitésének moédja

%

Klinikai Betegadat .:. il
Kezel6 Rendszer (CPMS) ®¢%’ Networks

Felhasznaldi Fidok Létrehozasa:

Fontos felhasznaldi részletek: Név, ERN (RARE-LIVER),
Orszag, Egészségugyi Szolgaltaté neve / Intézet / Szervezet,
Telefonszam (minden egyes bejelentkezéshez Uj jelsz6 kertl
kikUldésre)
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1. Bemutatkozé video:

https://webgate.ec.europa.eu
/ern/imgs/CPMS%20Getting

%20Started.mp4

3. SAAS jévahagyas:
https://webgate.ec.europa.eu

2. EU-login létrehozasa:
https://webgate.ec.europa.eu
/cas/eim/external/register.cgi

4. Belépés a CPMS-be
https://cpms.ern-net.eu/login/

/saas

Keérjlk, ellendrizze, hogy a Google Chrome legfrissebb verziojat hasznalja, hogy a CPMS 6sszes
funkciojahoz hozzaférjen!

ERN Member Meeting, Hamburg, January 315t & February 1512019
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5. tablazat: A Klinikai Betegadat Kezelé Rendszerben (Clinical Patient Management System,
CPMS) szakértoi panel 6sszehivasanak modja

TN

A CPMS hasznalata: 3¢t Duwopean

.+ Reference

ryr = .- o ® o5
Konzultacios panel létrehozasa ®¢¢’ Networks

1. Jelentkezzen be a CPMS-be (Email + jelszd)

2. Vigyen fel egy beteget! Csak azokat a szekciékat hasznalja,
amelyek leginkabb jellemzik a beteget (vagy téltse fel a beteg
sajat, anonimizalt adatlapjat!)

3. Hivja meg a panelba az adott ,Betegségcsoport’-ban részt vevé
Osszes szakértét, és fogadja el a meghivast a neviikben!
Ellenkez6 esetben, amikor tovabblép az ,Adatok kitdltése” fllre,
az allapotuk automatikusan az ,Elutasitva” statuszra médosul.

4. A panelvezet6 értekezletet kezdeményez, és meghivja a
szakértéket a megbeszélésre

Ekcwherd STURM Pudiatc Mepatology Accopted +

5. Haolyan szakértére van sziiksége, aki masik ERN-nek a tagja, vagy
olyan centrum részvételét kéri a panelba, ami nem rendelkezik ERN
tagsaggal, értesitse a CPMS koordinatort (CPMS.RareLiver@uke.de)!

6. Ertékelés: Vegyen részt az értekezleten, készitse el az értekezlet
Osszefoglalojat, 6sszegezze az eredményeket a testiileti tagok
(irasbeli vagy szébeli) hozzaszoélasai alapjan. A megbeszélés utan
allitsa az értekezlet allapotat ,Kész"-re.

7. Zarja le az eredményeket (A testlileti tagok megtekinthetik, és
menthetik a sajat rekordjaik k6zé); a beteg személyes adatai nem
lathaték

8. Amennyiben nem zérja le az eredményeket, valamennyi testiileti
tag automatikusan e-mailes értesitéket kap (napontal), hogy a
nyitott panelben teendéje van.

Ha ERN tagsaggal nem rendelkezé centrum kivan beteget bevonni a
CPMS-be, akkor vendégfelhasznaloi-fiokot kell igényelnie vagy fél
kell vennie a kapcsolatot a CPMS-koordinatorral:
CPMS.RareLiver@uke.de
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ligyi szakembereivel egy biztonsédgos elektronikus rend-
szeren keresztll (https://cpms.ern-net.eu/login), anonim
maodon. A rendszer altal tdmogatott fajlformatum a kép-
alkoté diagnosztikai felvételek esetén a .dicom. A szévet-
tani képek esetén az egyszer(, fix kép helyett a teljes sz6-
vettani metszet szkennelt formaja elényben részesitett,
mivel az szlikség szerint nagyithaté. A CPMS-rendszerhez
egyéni felhaszndléi fiok készitése szlikséges, amelynek
[épéseit a 4. tdbldzat foglalja 6ssze. Ez a platform mint-
egy centralizélja a konzultaciét, lehetévé teszi a szakértéi
panel 6sszehivasat és lehetéséget ad arra, hogy az egész-
ségligyi szakemberek virtudlisan egyittm(kodve bete-
kintést nyerjenek a kiilonb6zé esetekbe és megvitassak
észrevételeiket, szakmai javaslataikat, amelyeket aztan a
kezel6orvos alkalmazni tud a kivizsgalas és a kezelés so-
ran. A szakért6i panel 6sszehivasanak lépéseit az 5. tdb-
ldzat foglalja 6ssze. Az ERN RARE-LIVER-halézaton beliil
a betegek bioldgiai mintaibdl akar specialis laboratériu-
mi vizsgalatok elvégzésre is van lehetéség, ha az adott
maodszer a beteget kivizsgald centrumban nem elérheté.
A diagnézis és a kezelés elésegitése céljabdl megosztasra
kerlil6 adatok mellett, ha a beteg szeretné elésegiteni a
kutatashoz sziikséges adatbazisok fejlesztését, hozzaja-
ruldsat adhatja anonim adatai ilyen adatbazisokba valo
felvételéhez. Tovabbd lehetdsége van, hogy kiilénb6z6
kutatdsi projektekhez csatlakozzon, amelyek hasznosit-
hatjdk az anonim betegadatokat. Amennyiben egyetért
adatai kutatasi céli megosztasaval, kilon hozzajarula-
sat kérik majd az egyes projektekhez (2. B tdbldzat). A
ritka majbetegségekkel kapcsolatos ismeretek jovébe-
li tovabbfejlesztése szempontjabdl ugyanis az ERN-ek
nagyban fiiggenek a kutatadshoz és ismeretfejlesztéshez
sziikséges informdacidkat tartalmazé adatbazisoktol és

kutatési projektekt6l. Ha a beteg ugy dont, hogy ehhez
nem jarul hozz4, ez nem befolyésolja a kivizsgalasaval és
a kezelésével kapcsolatos szakmai konzultaciot.

Debreceni centrumunk céljai

Magyarorszagon a Debreceni Egyetem, Klinikai Kozpont
az egyetlen ERN Ritka Majbetegség centrum. Célul tiztik
ki a ritka majbetegségben szenved betegek gyorsabb és
pontosabb diagnézisanak felallitasat és ellatasuk orszagos
szint( javitasat és egységesitését. Ehhez kerestink partner
hepatoldgiai centrumokat, akik szivesen részt vesznek ezen
célok megvaldsitasaban. A CPMS-rendszer hasznalataval a
beteg helyett tuddsanyag utazik annak érdekében, hogy
a beteg a sajat betegellaté kdozegében gydgyulhasson a
sajat kezel6orvosanak segitségével. A ritka majbetegség-
ben szenvedd betegek igy foldrajzi helylktél fiiggetlendl
is a legjobb egészségligyi elldtasban tudnak részesiilni.
A helyileg alkalmazott szakértéi ismeretek nemcsak koz-
vetleniil a betegek érdekeit szolgaljak, hanem el6segitik a
tudasanyag terjedését a helyi egészségligyi szakemberek
korében, és a szakért6i centrumokat is segitik azzal, hogy
hozzaférést biztositanak szamukra a betegek adataihoz és
betegségeik lefolydsahoz, amelyekhez egyébként lehetet-
lenség lenne hozzéaférnilik. Ezaltal pedig a ritka majbeteg-
ségek klinikai korlefolyasaval és kezelésével kapcsolatosan
egyfajta,0sszeadott tudas” kialakulasat teszi lehetévé.

Papp Mdria dr. a Magyar Tudomdnyos Akadémia Bolyai
Jdnos Kutatdsi Oszténdijasa (BO/00232/17/5) volt és az
Emberi Eréforrdsok Minisztériuma Uj nemzeti Kivdlésdg
Programjdnak (UNKP-19-4 - Bolyai+) tdmogatdsdban
részeslilt.
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