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e-Pionier
KARTA PROBLEMU SPOLECZNO-GOSPODARCZEGO

I. Metryka problemu
1. Tytut Wspieranie systemowego tworzenia plandw zintegrowanej opieki nad
pacjentami Osrodka Choréb Rzadkich (OCR) dziatajgcego w ramach
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego (UCK) - opracowanie systemu dla
dystrofii miesniowej Duchenne’a (w oparciu o miedzynarodowe wytyczne
TREAT-NMD)

2. Zgtaszajacy Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdarisku (jednostka organizacyjna:
Osrodek Chordb Rzadkich przy Poradni Genetycznej),

3. Opis problemu Osrodek Choréb Rzadkich (OCR) dziatajgcy w strukturze Uniwersyteckiego
Centrum Klinicznego w Gdarnisku zajmuje sie diagnostykq i pdZniejszym
leczeniem schorzen rzadkich uwarunkowanych genetycznie.

Do placoéwki kierowani sq pacjenci z terenu catego wojewoddztwa, jak takze i z
innych rejonow kraju. W przypadku niektorych chorob jak np. Dystrofia
Miesniowa Duchenne’a (DMD)pod opiekg mamy ponad 90 % z wszystkich
pacjentéow chorych na DMD do 18 r.z z woj. pom.— choroba genetyczna
powodujgca stopniowy zanik miesni koriczqcy sie niewydolnoscig oddechowo-
krgzeniowq i Smiercig chorego wieku 23-33 lat)

OCR oprocz diagnostyki, odpowiada rowniez za leczenie pacjentéw. W sposob
zintegrowany jest obecnie w stanie objqgc rocznie opiekq okoto 80 pacjentow z
DMD. W sktad aktualnego systemu opieki nad pacjentem wchodzi:

e Hospitalizacja pacjenta raz w roku (3 dni diagnostyki i badan u 12
réznych specjalistow)

e Terapia domowa (codzienna rehabilitacia - w planie takze jako
telemedycyna — staty kontakt telefoniczny pomiedzy opiekunami a OCR)
e Terapia kardiologiczna, neurologiczna, endokrynologiczna (raz na 6
m-ce - z uwagi na przyjmowane leki pacjenci powinni by¢ monitorowani
czesciej niz co 3 m-ce)

e QOpieka paliatywna w Hospicjum (koricowe stadium choroby)

e QOpieka psychologiczna (dla pacjentéw i opiekunéw)

OCR posiada bardzo dobrze udokumentowanq historie choroby pacjentéow z
chorobq Duchenne’a — ok. 1000 rekorddw pacjentow i jest ona na biezqco
aktualizowana. OCR koordynuje proces opieki nad chorym, w ktorym
uczestniczy:

e Kilkunastu Lekarzy specjalistow

e Opiekunowie dzieci

e Rehabilitanci

e Pediatrzy w miejscu zamieszkania

e Hospicjum domowe

e Stowarzyszenie Rodzicow-  Fundacja Parent Project Muscular

Dystrophy

Zdiagnozowane problemy:
e Brak mozliwosci tworzenia i modyfikowania w czasie rzeczywistym
zintegrowanych planow opieki nad pacjentem (do czego potrzebne sq
aktualne dane o stanie pacjenta dostarczane na biezgco do wszystkich
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specjalistow opiekujgcych sie pacjentem - zaréwno stan pacjenta, jak i
sposoby na leczenie zmieniajq sie szybko w czasie — zw. na szybko
postepujgcq chorobe, na catym swiecie prace sq prowadzone w rownie
szybki, adekwatny do mozliwosci organizacyjnych i finansowych sposob
— jest tu bardzo duze pole do dziatan eksperymentalnych, walczy sie o
dodatkowe dni, miesigce, lata)

e Wyznaczanie zintegrowanego planu opieki, koordynacja leczenia i
przeptyw  informacji  odbywa sie w  sposéb  tradycyjny
(papier/mail/telefon), aby sprosta¢ szybko postepujgcej chorobie
widzimy potrzebe szybkiego i tatwego przeptywu informacji o stanie
zdrowia pacjenta pomiedzy wszystkimi specjalistami zaangazowanymi
w leczenie,

® Brak szybkiego i fatwego przeptywu informacji miedzy opiekunami a
OCR - z uwagi na szybko postepujgcq chorobe widzimy potrzebe
czestszego monitoringu pacjentdw jak i postepdw w rehabilitacji przez
samych opiekundw, w szczegdlnosci zas monitorowania wdrazania w
leczeniu domowym pacjentow sSwiatowych zalecer rehabilitacyjnych
odnoszgcych sie do tej choroby (obecnie kompleksowa diagnostyka
wykonywana jest raz w roku na terenie UCK, podczas gdy wiele
informacji mogtoby by¢ dostarczanych w trybie online bezposrednio od
opiekundéw pacjenta, czy tez poprzez czujniki montowane na ciele
pacjenta — Pacjent z Dystrofig Miesniowq Duchenne’a to pacjent
unieruchomiony, z uwagi na zanik miesni, poczqgtkowo porusza sie na
wozku, nastepnie pacjent wymaga juz statego lezenia i czesto
respiratoroterapii

e Brak mozZliwosci szybkiej analizy i wnioskowania przez lekarzy
specjalistow na bazie wszystkich dotychczas zebranych historycznych
danych medycznych (wszystkie dotychczas leczone przypadki), jak i
zbieranych w czasie rzeczywistym podczas badania konkretnego
pacjenta

Dlaczego UCK wespdt z zespotem OCR chciatby skupic sie na wsparciu przez
Technologie informacyjno-komunikacyjne (ICT) procesu systemowego
tworzenia zintegrowanych planéw opieki nad pacjentem chorym naDystrofie
Miesniowg Duchenne’a ? :
e NieduZa grupa pacjentow (okoto 80 chorych w statej opiece )
® Pacjenci z tq chorobq rzadkq majq znaczqco skréconq dfugosci zycia.
Dzieki lepszemu skoordynowaniu procesu leczenia (automatyzacja
pewnych procesow), szybszemu przeptywowi informacji i poddawaniu
ich analizie w czasie rzeczywistym (w odniesieniu do danych juz
posiadanych przez OCR na temat 1000 innych pacjentéw), wyznaczaniu i
modyfikowaniu w czasie rzeczywistym zintegrowanych plandw opieki
mozliwym jest wydtuzenie zycia pacjentow, przy rownoczesnym
poprawieniu jakosci ich zycia.
e OCR posiada juz bardzo duzo danych na temat poszczegdinych
pacjentéow, co przy odpowiednim ich przetworzeniu pomogtoby w
szybszym wnioskowaniu na temat stanu pacjenta przyczyniftoby sie do
wyznaczenia skuteczniejszego zintegrowanego planu opieki dla
obecnych i przysztych pacjentow
e Aktywni i dobrze zorganizowani opiekunowie pacjentéw, ktorzy sq
zmotywowani do wziecia udziatu w réznego rodzaju eksperymentach
pomagajgcych pacjentom (duza réznica w nastawieniu do opieki nad
dzieckiem w stosunku do np. opieki nad osobq starszq w domu - fatwy
dostep do wrazliwych danych medycznych niezbednych w procesie
wnioskowania) é
e 7 duiym prawdopodobieristwem najbardziej rozwinieta dla tak
Projekt: e-Pionier — wykorzystanie potencjatu uczelni wyzszych na rzecz podniesienia innowacyjnosci rozwiqzan ICT w sektorze

publicznym jest wspotfinansowany w ramach Programu Operacyjnego Polska Cyfrowa, Dziatanie 3.3. ,,e-Pionier — wsparcie uzdolnionych
programistéw na rzecz rozwigzywania zidentyfikowanych probleméw spotecznych lub gospodarczych”
Karta zgtoszenia problemu (wersja 1.02)



ﬁ prdis, F EXCENTO umin europesicn

Polska Cyfrowa POLITECHNIKA GDANSKA ROZWOJU REGIONALNEGO

skomplikowanych przypadkéw (bardzo wiele oséb wtgczonych w opieke
nad jednym chorym) i z najwiekszym doswiadczeniem w realizacji opieki
zintegrowanej jednostka w ramach UCK

Uwazamy iz testujgc system wspierajgcy wyznaczanie zintegrowanych planow
opieki na tej niewielkiej grupie uda sie nam wypracowa¢ nowe modele dla
wyznaczania podobnych plandw opieki nad innymi chorymi, a w szczegdlnosci
nad osobami starszymi przebywajgcymi w domu, czy wprost dla innych grup
pacjentow z chorobami rzadkimi — pilotaz w tym miejscu ma najwiekszq
szanse na sukces i pozniejsze przeniesienie rozwigzan procesowych i
technologicznych na inne jednostki w ramach UCK

3. Koordynator dr n. med. Tadeusz Jedrzejczyk, Tadeusz.jedrzejczyk@gmail.com, tel. 58 349
1543
. Kryteria dopuszczajace (zgodnos$¢ z celami e-Pionier)
1. Potwierdzenie Dystrofia Miesniowa Duchenne’a nalezy do grupy chorob rzadkich
istotnosci problemu (wystepowanie jeden przypadek na 3000-3500), jest efektem zmian o
oraz mozliwosci charakterze delecji/duplikacji lub mutacji punktowych genu DMD. Efektem
spozycjonowania powyzszych zmian jest czesciowy lub catkowity brak biatka dystrofiny, majgcy
problemu w branzy wptyw na budowe i funkcje uktadu miesniowego . Efektem jest postepujqcy
ICT zanik miesni z ostabieniem ich sity, co w pierwszej fazie prowadzi do zaburzen

chodu (okoto 5 roku Zycia) a nastepnie do spadku masy ciata, postepujgcych
problemdéw oddechowych oraz kardiomiopatii. Jak dotgd mimo szeregu
prowadzonych badan klinicznych (takze w zakresie terapii genowych) nie
ustalono jednolitej skutecznej metody leczenia choroby, stwierdzajqgc jednak
korzystny wptyw sterydoterapii, rehabilitacji, leczenia kardiologicznego oraz
endokrynologicznego na przedtuzanie zycia oraz poprawe jego jakosci. Tylko
zintegrowany, zgodny z przyjetymi przez specjalistyczne, wiodqgce osrodki
system opieki nad chorym przynosi korzystne efekty.

W aktualnym procesie opieki zintegrowanej, w oparciu o posiadane
wieloletnie doswiadczenie udafo sie wprowadzi¢c wszystkie elementy
wielospecjalistycznej opieki nad chorymi do 18 roku Zzycia z Dystrofiq
Miesniowa Duchenne’a (DMD) w UCK w Gdarisku. Mozliwe jest takze dalsze
prowadzenie tych chorych po osiggnieciu 18 roku Zycia wg wypracowanego
systemu. Opieka obejmuje nie tylko wielospecjalistyczny aspekt lekarski, ale
uwzglednia celowanq rehabilitacje, opieke psychologiczng oraz pomoc
socjalng, jak i opieke paliatywnq.

W kwestii narzedzi ICT wykorzystywanych w procesie leczenia, posiadanie
narzedzia umozliwiajgcego wyznaczanie i koordynowanie zintegrowanych
planéw opieki na podstawie danych aktualnych oraz historycznych
konkretnego pacjenta, oraz innych wczesniej konsultowanych przypadkow,
pozwolitoby na monitorowanie w czasie rzeczywistym pacjentow, lepszy dobdr
zalecen do planu opieki, a takze znaczqcq poprawe jakosci rehabilitacji
pacjenta (poprzez jej lepszy monitoring).

Posiadanie wsparcie ICT w tym obszarze pozwolitoby na lepsze kojarzenie
poszczegdlnych informacji medycznych oraz wsparcie wyciggania wnioskéw
interdyscyplinarnych przez specjalistow wfgczonych w proces leczenia (obecnie
kazdy specjalista wnioskuje sam na podstawie dostarczanej dokumentacji w
tradycyjnej formie, wywiadu z pacjentem, konsultacji indywidualnych z innymi
specjalistami) — czestszymi ,wirtualnymi konsyliami”, a co za tym idzie
mozliwosciqg modyfikowania planu opieki w czasie rzeczywistym.

W ramach systemu opieki nad pacjentami z chorobami rzadkimi w Europie
budowany jest system [:;%RN ( European Rare Diseases Network), skupiajgcy
zZintegrowane systemy giagnostyki i terapii chorob rzadkich. ZatoZenia
funkcjonowania tego typu sieci oparte sq wtasnie na strukturach takiej
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zintegrowanej opieki, poniewaz dla choréb rzadkich nie mozna zbudowac
jednego doktrynalnego modelu, tak jak ma to miejsce np. w przypadku chordéb
uktadu krqzenia. Posiadanie wsparcia ICT w obszarze opieki zintegrowanej w
ramach OCR utatwitoby wykorzystywanie informacji z systemu ERN, oraz
szybsze i skuteczniejsze wdrazanie ich w terapii nad pacjentem.

2. Potwierdzenie
unikalnosci problemu
(braku rozwigzania)
oraz koniecznosci
prowadzenia prac
rozwojowych

1. Kryteria oceny MVP

Diagnozowanie w przypadku tej konkretnej choroby jest relatywnie proste zw.
na skutecznie prowadzone badania genetyczne. Jak wskazano powyzej
najistotniejszym wyzwaniem jest szeroko pojety system integracji posiadanej
wiedzy, jej przeptywu oraz wsparcia procesu wnioskowania na jej temat,
stuzqcy kadrze lekarskiej, rehabilitantom, opiekunom do wyznaczenia i
poZniejszego modyfikowania zintegrowanego planu opieki nad konkretnym
pacjentem.

Obecnie na rynku nie istniejg systemy do wyznaczania zintegrowanych planéw

opieki nad pacjentem, umozliwiajqce zbieranie i analize w czasie rzeczywistym

aktualnych i historycznych danych na temat pacjentdw, sfuzqgce do

wyznaczania, ale takze modyfikowania planu opieki dla wybranego pacjenta.

Dwudziestoletnia praktyka zespotu badawczego Poradni Genetycznej i

nastepnie OCR nie wykazaty dostepnosci narzedzi tego rodzaju na polskim, czy

zagranicznym rynku, co wynika z niszowej specyfiki problemu i wskazuje na

potrzebe prowadzenia prac rozwojowych.

1. zdolnos¢ do wytworzenia i modyfikowania zintegrowanego planu
opieki dla pacjenta z dystrofig miesniowg Duchenne’a

2. zdolnos¢ wnioskowania i poszukiwania korelacji miedzy danymi na
podstawie aktualnych i historycznych danych medycznych

3. zdolnosc¢ do dostarczania danych do systemu w czasie rzeczywistym
(zarowno ze strony lekarzy specjalistow, sprzetu wykorzystywanego
w badaniach, opiekundéw i rehabilitantow)

4. zdolnos¢ do tatwej dystrybucji informacji i zaleceri pomiedzy
specjalistami a opiekunami i rehabilitantami

2. Wartosci progowe
kryteriow

Ad. 1 Zintegrowany plan opieki dla pacjenta z DMD oznacza dokument
przygotowany i modyfikowany w oparciu o indywidualny stan (zdrowia i
sytuacji opiekunczej) pacjenta, skonstruowany w oparciu o uznane
miedzynarodowe zalecenia dot. DMD, stuzqcy optymalizacji opieki medyczno-
spotfecznej w dostepnym ekosystemie (szczegdly dotyczqce budowy planu
przekazane zostang potencjalnemu zespotowi na etapie konsultacji z
zgtaszajgcym).Oceniona zostanie prawidtowosc¢ konstrukcji  planu, jego
funkcjonalnosé¢ (np. mozliwos¢ poddawania zmianom)
Ad. 2 Whnioskowanie i poszukiwanie korelacji powinno obejmowac
nastepujgce dane (w czasie trwania testow potencjalnego MVP w ujeciu
tygodniowym):

a. mase ciata (2 pomiary x 6 pacjentow)

b. ankieta dietetyczna

c. grubosc¢ ramienia(2 pomiary x 6 pacjentow)

d. podnosniki reczne (specjalny manometr)
wykorzystywanych w rehabilitacji (2 pomiary x 6 pacjentéw)

e. echo serca (1 pomiar x 6 pacjentow)

f.  ciSnienie (6 pomiardow x 6 pacjentéw)

g. tetno (6 pomiaréw x 6 pacjentow)

h. ocena pulsoksymetrem (6 pomiaréw x 6 pacjentéw)

i.

oraz  konsultacje  medyczne:  neurolog, kardiolog,
rehabilitant, dietetyk) — po 1 konsultacji x 4 specjalistow x 6
pacjentow)

Na podstawie zebranych danych rozwigzanie bedzie w stanie dostarczyc
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wskazowki do korekcji planu leczenia, wskazéwka co do ewentualnych
dodatkowych badan jesli parametry odbiegajg od przyjetych norm. Ocenie
podlegac bedzie poprawnosc¢ zbierania danych, ich uzytecznos¢ dla lekarzy
specjalistow, zdolnos¢ do prawidfowego wnioskowania na temat zebranych
danych.

Ad. 3 Dostarczenie danych medycznych od opiekundéw pacjentéw przy pomocy
dedykowanej aplikacji online (np. dostepnej z poziomu tabletu).Dane uzyskane
od opiekundw, ze wzgledu na ich bezpieczeristwo, winny funkcjonowac
autonomicznie od HIS UCK . Analogicznie dostarczane bedq dane przez lekarzy
przy pomocy tozsamej aplikacji. Oceniane bedzie bezpieczeristwo przesytfu
wrazliwych danych medycznych, intuicyjnos¢ obstugi, tatwos¢ w stawianiu
diagnozy na podstawie prezentowanych danych.

Ad. 4 W fazie testow Koordynator opieki oraz lekarze specjalisci bedq mieli
dostep do wszystkich danych w systemie. Bedq otrzymywali email z informacjq
o terminie wizyty pacjenta, informacje o aktualnych wynikach i
wprowadzonych przez opiekundw oraz innych specjalistow danych, szybkg
informacje jezeli jakis parametr bedzie poza granicami przyjetej normy,
wskazowki co do zaobserwowanych korelacji w danych medycznych.
Opiekunowie bedq otrzymywali za posrednictwem email informacje o terminie
konsultacji, o terminach wykonania pomiarow w domu, aktualne informacje
na temat planu leczenia, zalecenia co do zmian, informacje o terminie
kolejnych lub dodatkowych konsultacji, jeZzeli system wespdt z zespotem
specjalistow zwrdci uwage na niepokojgce zmiany. Oceniana bedzie
poprawnos¢ w funkcjonowaniu systemu w czasie rzeczywistym, trafnosc
korelacji, uzytecznosc¢ sposobu prezentacji danych.

3. Procedura i warunki | Beneficjenci/uczestnicy testu: 6 pacjentéw w wieku do 18 r.z. oraz ich

testu akceptacyjnego opiekunowie.

MVP Termin realizacji testu: 2 miesigce w 2018 r.

| Faza wstepna - import danych historycznych ( znajdujq sie w autonomicznych
od HIS UCK zbiorach)

1. Wprowadzenie danych archiwalnych 6 uczestnikéw testu z
poprzedniego badania/badar wykonanych przed 2018r. (dane
kontaktowe, informacyjne dotyczqce masy ciata, historie choroby,
dane z nastepujgcych specjalizacji medycznych (neurologia,
kardiologia, rehabilitacja, dietetyka), echo serca, informacje o
przyjmowanych lekach i suplementach, dane laboratoryjne:
elektrolity, proteinogram, witamina D3, wapn, lipidogram

2. Wprowadzenie kalendarza wizyt pacjenta w OCR i terminow
aktualizacji /wprowadzania danych przez opiekuna oraz
zintegrowanie kalendarzy poszczegdlnych specjalistow UCK.

Il Faza — testy bezposrednie z udziatem pacjentéw/uczestnikéw testu

1.Wprowadzanie danych aktualnych (punkty do mierzenia w czasie
rzeczywistym i korekcja dziatania w zaleznosci od uzyskanych
odpowiedzi)

a. Ocena stanu odzywienia i sity miesniowej i ustalenie
zywienia oraz dawek sterydéw w zaleznosci od uzyskanych
wynikow:

i Masa ciata (co najmniej raz na tydzien) - korekcja
1 dietetyka i Zywieniowca
ii. g ankieta dietetyczna (co najmniej raz na miesigc)
iii. & grubosc¢ ramienia (co najmniej raz na miesigc)
JT
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iv. podnosniki reczne (specjalny manometr) do oceny
sity miesni - (co najmniej raz na 1 miesigc)

Na podstawie zebranych danych wskazowki do korekcji planu diety od
dietetyka i Zywieniowca, korekcja dawki sterydéw (neurolog)
b. Ocena parametréw kardiologicznych
i puls (co najmniej raz na tydzieri)
iil ocena pulsoksymetrem (co najmniej raz na tydzien)
iii. cisnienie (co najmniej raz na tydzien)

Na podstawie zebranych danych wskazowki do korekcji planu leczenia,
wskazéwka co do ewentualnych dodatkowych badan jesli parametry
odbiegajq od przyjetych norm.

c. Udostepnienie zespotowi specjalistow wspotpracujgcych z OCR danych
zebranych w Fazie | pkt. a oraz danych zebranych w Fazie Il pkt.

d. 3 dniowa wizyta pacjenta w Osrodku Chorob Rzadkich UCK
Przeprowadzenie badari/konsultacji z biezqcym i bezposrednim wpisywaniem
wynikow/opiséw do systemu (bazy ICT), system zapewni mozliwosé¢
gromadzenia danych z nastepujgcych Zrédet:

1. Konsultacje medyczne z nastepujgcych specjalizacji

a. neurologia

b. kardiologia (ECHO),

C. rehabilitacja (testy sprawnosciowe zalezne od stanu
pacjenta/postepu choroby)

d. dietetyka i zywienie ( w tym podstawowe parametry
biochemiczne- elektrolity, proteinogram, witamina D3,
wapn, lipidogram)

Zakres wprowadzanych danych dla poszczegdlnych pacjentéw zalezny bedzie
od zakresu przeprowadzonych konsultacji i wykonanych testow

Il Etap — analiza

Przeprowadzenie przez zespot specjalistow wspotpracujgcych z OCR analizy
wprowadzonych danych w bazie oraz wyciggniecie wnioskdw i zalecen dla
pacjenta odnosnie dalszego leczenia i opieki medycznej.
Ustalenia/wytworzenia planu opieki zintegrowanej dla pacjenta z dystrofiqg
miesniowq Duchenne’a, weryfikacja poprawnosci i istotnosci korelacji danych
obserowanych przez system

* Wypetnienie wszystkich pdl jest obowigzkowe
Oswiadczenia

1. Nizej podpisany/a jest osobg uprawniong do reprezentowania instytucji zgtaszajgcej problem w
zakresie dotyczgcym realizacji projektu e-Pionier.

2. Instytucja zgtaszajgca problem zobowiazuje sie do wydelegowania przedstawiciela do uczestnictwa w
Komitecie Inwestycyjnym, ktdry ocenia koncepcje rozwigzania przygotowane w toku postepowania
konkursowego.

3. Ztozenie niniejszego zgtoszenia oznacza, ze w przypadku znalezienia rozwigzania problemu instytucja
zgtaszajgca rozwazy zakup rozwigzania wytwokgonego na bazie MVP.

4. |Instytucja zgtaszajgca problem posiada infrastrgkture techniczng umozliwiajacg przeprowadzenie testu
akceptacyjnego MVP zgodnie z procedurg opisgha w punkcie l11.3. niniejszego zgtoszenia.

Projekt: e-Pionier — wykorzystanie potencjatu uczelni wyzszych na rzecz podniesienia innowacyjnosci rozwiqzan ICT w sektorze

publicznym jest wspotfinansowany w ramach Programu Operacyjnego Polska Cyfrowa, Dziatanie 3.3. ,,e-Pionier — wsparcie uzdolnionych

programistéw na rzecz rozwigzywania zidentyfikowanych probleméw spotecznych lub gospodarczych”
Karta zgtoszenia problemu (wersja 1.02)
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5. Instytucja zgtaszajgca problem zobowigzuje sie umozliwié zespotom wykonawczym przeprowadzenie

testow MVP w jej infrastrukturze, zgodnie z procedurg opisang w punkcie I11.3. niniejszego zgtoszenia

Data i podpis osoby uprawnionej:

Strona7

Projekt: e-Pionier — wykorzystanie potencjatu uczelni wyzszych na rzecz podniesienia innowacyjnosci rozwiqzan ICT w sektorze
publicznym jest wspotfinansowany w ramach Programu Operacyjnego Polska Cyfrowa, Dziatanie 3.3. ,,e-Pionier — wsparcie uzdolnionych
programistéw na rzecz rozwigzywania zidentyfikowanych probleméw spotecznych lub gospodarczych”

Karta zgtoszenia problemu (wersja 1.02)



