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e-Pionier

KARTA PROBLEMU SPOLECZNO-GOSPODARCZEGO

1. Tytut

I. Metryka problemu
Brak narzedzia wspomagajgcego tworzenie zindywidualizowanych procedur
postepowania, monitorowania przebiegu choroby i dtugofalowych nastepstw
terapii u dzieci z wadami wrodzonymi na przyktadzie wad gdrnego odcinka
przewodu pokarmowego oraz drog oddechowych w oparciu o scenariusze
rokownicze

2. Zgtaszajacy

Copernicus PL sp. z 0.0. w Gdarisku

3. Opis problemu

Osrodek Wojewddzki Szpital Specjalistyczny Copernicus PL w ramach Klinik
Pediatrii, Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci oraz Chirurgii i
Urologii Dzieci i Mtfodziezy zajmuje sie przypadkami wad rozwojowych, w tym
gornego odcinka przewodu pokarmowego oraz drég oddechowych. Wrodzone
wady rozwojowe wystepujq u 2-4% noworodkdéw, bedgc jedng z gtdwnych
przyczyn zgondéw niemowlqt. Trafiajg do nas pacjenci z wadami gdrnego
odcinka przewodu pokarmowego oraz drog oddechowych, gtéwnie jest to
atrezja przetyku z/bez przetokq przetykowo-tchawiczq. Wady te sq wadami
wystepujgcymi z czestoscig ok. 1:2400 - 1:4500 urodzen, jednoczesnie
indywidualnie  bardzo zmienne (atrezja  krétko/  dtugoodcinkowa,
obecnosé/brak przetoki przefykowo-tchawiczej, wspdtistniejgce wady innych
narzqdow i uktadow — np. asocjacja VACTERL (V —wady kregdw (ang. vertebral
anomalies); A — atrezja odbytu (ang. anal atresia); C — wrodzone wady serca
(ang. cardiac abnormalities); T — przetoka tchawiczo-przetykowa (ang. tracheo-
esophagal fistula); E — atrezja przetyku (ang. esophagal atresia); R — wady nerek
(ang. renal abnormalities) albo dysplazja kosci promieniowej (ang. radial
dysplasia); L — wady koriczyn (ang. limb abnormalities)).

W wybranych przypadkach wad specjalisci opierajq sie na opiniach ekspertow z
uwagi na brak wieloczynnikowych modeli prognostycznych. W przypadku
wrodzonych wad gdrnego odcinka przewodu pokarmowego oraz drég
oddechowych, ustalenie procesu diagnostyczno-terapeutycznego opiera sie na
opiniach, np. (ESPGHAN - NASPGHAN guidelines for the evaluation and
treatment of gastrointestinal and nutritional complications in children with
esophageal atresia - tracheoeophageal fistula). U pacjentéw wraz z rozwojem
metod chirurgicznych, endoskopowych i rehabilitacyjnych, dzieki systemom
wielospecjalistycznej opieki znacznie zmniejszyta sie smiertelnosc, jednak nie
wyeliminowano w catosci innych, powaznych powiktan
(gastroenterologicznych, zywieniowych, laryngologicznych, oddechowych,
logopedycznych, ograniczen w samodzielnosci funkcjonowania jak i jakosci
Zycia), zwigzanych z chorobg, zaréwno w wieku dzieciecym, nastoletnim jak i
dorostym.

Przez brak procedur postepowania z chorymi, wystepuje wysokie ryzyko
powaznych powiktan (choroba refluksowa, zapalenie przetyku, zwezenie
miejsca zespolenia, nowotwor przetyku, zaburzenia karmienia i odzywienia,
dysfagia, obnizenie jakosci zycia itd.), wymagajgcych mniej lub bardziej
obcigzajgcych terapii (farmakologicznych, endoskopowych, operacyjnych).

Odpowiednie pokierowanie dziecka i jego rodzicow na etapie pre- i
postnatalnym, czyli wggznaczenie wielospecjalistycznej Sciezki diagnostyczno-
terapeutycznej, w za/@nos’ci od rodzaju i zaawansowania wady, ma ogromne
znaczenie w rokowanriu i wplywa na powiktania odlegte, stqd tez potrzeba
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zindywidualizowanych procedur postepowania jest kluczowa. Procedury takie
mogq byc stosowane jedynie przy wsparciu z wykorzystaniem specjalistycznego
rozwiqzania ICT, pozwalajgcego na parametryzacje procesu na podstawie
danych historycznych lub wynikow badan oraz utatwiajgce dostep w trakcie
procesu podejmowania decyzji do zewnetrznych zrédet i publikacji.

4. Koordynator

Prof. dr hab. med. Barbara Kamiriska

bkam@gumed.edu.pl

Il. Kryteria dopuszczajgce (zgodnosc z celami e-Pionier)

1. Potwierdzenie
istotnosci problemu
oraz mozliwosci
spozycjonowania
problemu w branzy
ICT

Atrezja przetyku jako choroba wrodzona manifestuje sie najczesciej prenatalnie
lub w pierwszej dobie po porodzie. Pacjent diagnozowany jest w wielu
osrodkach, stqd zasadnym wydaje sie by¢ stworzenie bazy danych pozwalajgcej
na wtasciwe skierowanie jak i zasieganie eksperckich opinii odnosnie dalszego
leczenia noworodka. Wtasciwym miejscem leczenia dziecka sq regionalne
osrodki referencyjne, stqd idealnym rozwigzaniem bytoby przekierowanie tych
dzieci juz na wstepnym etapie diagnostyki. Jedynym realnym rozwigzaniem,
zapewniajgcym zaréwno jakosc i bezpieczeristwo danych oraz czas dostepu i
wymiany informacji jest zastosowanie dedykowanych narzedzi ICT do
okreslenia i weryfikacji czy dany przypadek powinien byc skierowany do osrodka
referencyjnego.

Dotyczy to w rownym stopniu dalszego prowadzenia pacjenta, posiadajgcego
znaczngq ilos¢ wieloZrodtowych danych, czesto dostepnych wytqcznie w formie
papierowej. Wytyczenie odpowiedniego planu dla kazdego pacjenta w oparciu
o te dane przy braku czasu dostepnego na  konsultacje
specjalistyczne/eksperckie wydaje sie by¢ zatem trudne. Wizualizacja
istniejgcych trendow, korelacji bytaby tu bardzo pomocna.

Dodatkowo, los kazdego z dzieci, a tym samym ilos¢ obserwowanych powiktan,
wybor terapii, mniej lub bardziej inwazyjnych metod leczenia zalezy w duzej
mierze od podjetych wczesniej decyzji diagnostyczno-terapeutycznych. Wiqgze
sie to zaréwno z odlegtymi rokowaniami u kazdego z pacjentdw indywidualnie,
kosztami terapii i diagnostyki. Istotng kwestig jest brak danych zgromadzonych
w jednym miejscu, do ktdrego dostep posiadaliby odpowiedni, zaangazowani w
proces terapii specjalisci, co pozwolitoby wskazywac rézne modele przebiegu
klinicznego, utatwiajgc podejmowanie decyzji terapeutycznych.

Na podstawie dostepnej literatury czynnikami, ktdére znaczgco mogq
modyfikowac przebieg i rokowanie u poszczegdlnych pacjentéw wydaje sie by¢
rodzaj wady (atrezja krétko- lub dtugoodcinkowa oraz brak lub obecnos¢ wad
towarzyszqcych)

krotkoodcinkowa dtugoodcinkowa
atrezja przetyku atrezja przetyku
wady towarzyszqce + 1 2
wady towarzyszqce - 3 4

W zwiqzku z tym, przy braku guidelines dla pacjentéow z wadami wrodzonymi
gornego odcinka przewodu pokarmowego i uktadu oddechowego (poza
opiniami ekspertow opisanymi w dokumencie ESPGHAN/ NASPGHAN) istotne
wydaje sie by¢ stworzenie swoistego planu dla 4 grup pacjentdw obcigzonych
rokowniczo, tj.: s

Stron
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e pacjent z krétkoodcinkowq atrezjq przetyku i wadami towarzyszgcymi,
e pacjent z dtugoodcinkowq atrezjq przetyku i wadami towarzyszqcymi,
e pacjent z krotkoodcinkowq atrezjq przetyku bez wad towarzyszgcych,

e pacjent z dtugoodcinkowa atrezjq przetyku bez wad towarzyszqcych.

Czesc istotnych informacji, potrzebnych w procesie wnioskowania i wyboru
wfasciwej sciezki diagnostyczno-terapeutycznej w kilku prawdopodobnych
scenariuszach (profilach pacjentéw), znana jest tylko rodzicom, lekarzom oraz
innemu personelowi medycznemu, na co dzien zajmujgcych sie pacjentem.
Mozliwosc inkorporacji tych danych (dotyczgcych istotnych objawow, powiktar
wczesnych i odlegtych), przy zachowaniu bezpieczeristwa w czasie
rzeczywistym, na podstawie statej zdalnej tgcznosci z opiekunami pacjentow
oraz prowadzqcymi (specjalistami) z danymi historycznymi (dane prenatalne,
okotoporodowe, opisy lub wydruki badan radiologicznych, dane zabiegowe,
antropometryczne itd.) stanowitaby istotny krok w tworzeniu wzorca
postepowania medycznego.

Instytucja zgfaszajgca problem, z catym swoim doswiadczeniem, zgtasza
potrzebe wyznaczenia 4 Sciezek opieki dla wymienionych scenariuszy
rokowniczych. Dotychczas postepowanie w  konkretnych sytuacjach
medycznych oparte jest na intuicji oraz tradycjach danego osrodka. Posiadanie
wsparcia technologii ICT pozwoli na:

- systematyzacje wiedzy,

- wyznaczanie specyficznych standarddw, unifikacje,

- przetwarzanie i przesytanie danych w ramach instytucji i miedzy nimi,
- wyznaczenie czynnikow rokowniczych dla jednakowych grup
pacjentow.

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

Postawienie diagnozy w przypadku wad wrodzonych gdrnego odcinka
przewodu pokarmowego oraz drég oddechowych nie zawsze nastepuje
prenatalnie, najczesciej rodzice pacjenta dowiadujq sie o zaistniatej sytuacji po
porodzie dziecka. Odpowiednie pokierowanie pacjenta, ustalenie wytycznych
postepowania w zaleznosci od masy urodzeniowej, rodzaju wady, wad
towarzyszqcych moze znaczqco zmieni¢ rokowanie u kazdego pacjenta. Jak
wskazano powyzej, najistotniejszym wyzwaniem jest szeroko pojety system
integracji posiadanej wiedzy, jej przeptywu oraz wsparcia procesu
wnioskowania na jej temat, stuzqcy kadrze lekarskiej, logopedom, dietetykom,
opiekunom do wyznaczenia i pdziniejszego modyfikowania algorytmu
postepowania w sytuacji konkretnego pacjenta.

Tworzone rozwigzanie byfoby rownie; potrzebne do  wizualizacji
wieloZzréodtowych danych pacjenta, wyznaczania wytycznych dla pacjenta w
oparciu o znane (4 przypadki opisane powyzej) i znalezione w trakcie tworzenia
systemu czynniki rokownicze. Z uwagi na istotnosc¢ spetniania przez dziecko
pewnych okreslonych etapéw rozwoju (psychomotorycznego, somatycznego,
zdolnosci logopedycznych) w odpowiednim wieku na odlegte rokowanie,
tworzone narzedzie powinno tez weryfikowacé zdobycie tych etapow w
odpowiednim czasie. Obecnie na rynku istniejq systemy do wizualizacji réznych
trenddw uzyskanych wynikdw, brak jednakze systemu tgczqgcego wieloZrodfowe
dane umoZzliwiajgce zbieranie i analize w czasie rzeczywistym aktualnych i
historycznych danych na temat pacjentdw, stuzqce do wyznaczania, ale takze
modyfikowania zindywidualizowanego planu postepowania dla pacjenta.

lll. Parametry poszukiwanego rozwiqzania problemu

=
i)
wv
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1. Kryteria oceny MVP | 1. Zdolnos¢ do wytworzenia i modyfikowania wizualizacji wielozrédfowych
danych w przypadku pacjentow z wrodzonymi wadami gornego odcinka
przewodu pokarmowego i drég oddechowych pozwalajgcych na szybkq analize
eksperckgq.

2. Zdefiniowanie i implementacja proceséw analityczno- decyzyjnych, w wyniku
ktérych zostanq utworzone zbiory wytycznych (ang. guidelines) dla pacjentéw
w oparciu o znane i poznane w trakcie tworzenia narzedzia czynniki rokownicze.

3. Umiejetnos¢ sprawdzenia mozliwosci wyznaczenia nieznanych czynnikdw
rokowniczych modulujgcych wyznaczone sciezki diagnostyczne a tym samym
indywidualizujgcych wytyczne.

4. Zdefiniowanie i implementacja procesu pozwalajgce na zgromadzenie
danych niezbednych do weryfikacji osiggniecia przez pacjenta swoistych
putapow rokowniczych, ewentualnej modyfikacji zalecen w oparciu o
mechanizm powiadamiania/ostrzegania.

2. Wartosci progowe Warunkiem koniecznym, aby Instytucja zgtaszajgca uznata, ze zgtaszany

kryteriow problem zostaf rozwigzany, bedzie tgczne spetnienie nastepujqcych kryteriow:

1. Zdolnos¢ do wizualizacji wieloZrodtowych danych pacjentéw z
wrodzonymi wadami gornego odcinka przewodu pokarmowego i
drdg oddechowych jako przyktadu wady wrodzonej, przygotowany i
modyfikowany w oparciu o dane historyczne, indywidualny aktualny
stan (zdrowia i sytuacji opiekuriczej) pacjenta, ktéry pozwoli na
utworzenie 4 scenariuszy, wraz z wytycznymi. Wytyczne powinny by¢
konfrontowane z jedynymi dotychczas istniejgcymi opiniami
ekspertow, wyrazonymi w dokumencie opublikowanym w JPGN
2016,;63: 550-570: “ESPGHAN - NASPGHAN guidelines for the
evaluation and treatment of gastrointestinal and nutritional
complications in children with esophageal atresia - tracheoeophageal
fistula”. Wizualizacja powinna obejmowac nastepujgce dane:

e mase i dtugosé/wysokos¢ ciata (co najmniej 3 pomiary),

e ankiete dietetyczng,

e grubos¢ fatdu skérno- miesniowego i obwodu ramienia (co
najmniej 2 pomiary),

e ocene (test) zaburzer karmienia/potykania EAT 10,

e wyniki badan diagnostycznych przewodu pokarmowego
(minimum jedno z nastepujgcych badan: badanie
endoskopowe, radiologiczne, pH- impedancja),

e ocene uktadu oddechowego (spirometria lub pulsoksymetria
w zaleznosci od wieku dziecka).

2. Dzieki utworzonemu rozwiqzaniu, dla wszystkich kamieni milowych
(punkty w czasie istotne rokowniczo dla ewentualnych dalszych
powiktan dla rozwoju somatycznego, psychomotorycznego,
spotecznego, zdolnosci orofaryngealnych), specyficznych dla kazdego
modelu decyzyjnego (4 prawdopodobne scenariusze wynikajgce z
rodzaju wady i wad towarzyszqcych) zespot ekspertow wyznaczy
minimum trzy wytyczne z ponizszych:

e wskazania do diagnostyki endoskopowej,
e wskazania do diagnostyki radiologicznej,
e wskazania do diagnostyki laboratoryjnej,
e Zzalecenia dietetyczne,

e zalecenia neurologopedyczne,

e zalecenia psychospoteczne.

n
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Na podstawie wynikow z przeprowadzonych analiz zespot ekspertow
zweryfikuje i zatwierdzi lub przedefiniuje kolejne kamienie milowe w
oparciu o poprawnie wyznaczone nieznane dotychczas czynniki
rokownicze.

3. Poprawne wyznaczenie co najmniej jednego nowego czynnika
rokowniczego, lub merytoryczne uzasadnienie, ze wyznaczenie
takiego czynnika jest niemozliwe (wynikajgce ze zgromadzonych w
trakcie rozwigzywania problemu danych).

4. Poprawna weryfikacja uzyskanych danych poprzez tworzenie
pytari/alertéw zwrotnych z dziedzin gastroenterologii, chirurgii
dzieciecej, neurologopedii, laryngologii, pulmonologii, neurologii,
dietetyki, psychologii. Konieczne bedzie opracowanie minimum 5
alertéw informujgcych o przekroczeniu wartosci progowych,
monitorowanych parametrow i przekazywanych do wiadomosci
zespotu terapeutycznego, wymuszajgcych reakcje.

3. Procedura i warunki
testu akceptacyjnego
MVP

Wyznaczenie 12 przypadkdw - po 3 z kazdego modelu decyzyjnego, sposréd
historycznych ~ lub  aktualnych  pacjentow  Wojewddzkiego  Szpitala
Specjalistycznego Copernicus PL sp z 0.0., leczonych w Klinice Chirurgii i Urologii
Dzieci i Mfodziezy oraz Klinice Pediatrii, Gastroenterologii, Hepatologii i
Zywienia Dzieci Gdarskiego Uniwersytetu Medycznego w wieku do 18 rz.
Minimum dwa bedq przypadkami pacjentow aktualnie diagnozowanych w
ramach osrodka (dopuszczona jest mozliwos¢ zaproszenia pacjentow
spetniajgcych kryteria pozostatych modeli diagnostycznych, oceny ich
aktualnego stanu, rozwoju, rokowar i/lub powiktan, w zaleznosci od sposobu
ich leczenia i diagnozowania w przesztosci).

Termin realizacji testu: 2 miesigce w 2019 r.

Test zostanie przeprowadzony na trzech poziomach:

Poziom |
Powinien obejmowac:

Wprowadzenie danych odnosnie 12 przypadkéw biorgcych udziat w tescie z
badann wykonanych przed 2019 r. (dane historyczne znajdujq sie w
autonomicznych od HIS - (ang, Hospital Information System) zbiorach)

Utworzenie narzedzia kwalifikujgcego pacjenta do jednej z 4 Sciezek
diagnostyczno-terapeutycznych zdefiniowanych na podstawie doswiadczenia,
opinii ekspertow oraz zgromadzonych danych.

Poziom Il
Powinien obejmowac:

Zdefiniowanie minimum 4 kluczowych parametréw oceny stanu pacjenta (np.
ocena rozwoju somatycznego, ocena rozwoju psycho-motoryczno-socjalnego,
ocena zdolnosci orofaryngealnych, ocena istotnych rokowniczo interwencji
terapeutycznych, np. zabiegi operacyjne, endoskopowe, farmakoterapia,
rehabilitacja).

Stron:
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Przedstawienie w formie graficznej wyzej wymienionych parametrow oceny
stanu pacjenta.

Stworzenie minimum dwodch plandw postepowania w ramach wczesniej
wyznaczonych modeli rokowniczych (2 plany postepowania dla kazdego z 4
modeli = 8 plandw). Znalezienie nowych istotnych rokowniczo danych
medycznych pacjenta na podstawie przeanalizowanych przypadkdow i
ewentualne przeformutowanie modelu, w oparciu o krytycznqg analize.
Wytworzone rozwigzanie powinno pozwolic na wyznaczenie nowych
wytycznych, minimum trzech z ponizszych:

e  wskazania do diagnostyki endoskopowej,
e wskazania do diagnostyki radiologicznej,
e wskazania do diagnostyki laboratoryjnej,
e  zalecenia dietetyczne,

e zalecenia neurologopedyczne,

e zalecenia psychospofeczne.

4
1

1.A. pacjent z krotkoodcinkowa atrezjg przetyku i wadami towarzyszgcym

1.B. pacjent z krotkoodcinkowa atrezjg przelyku i wadami towarzyszacym

2. A. pacjent z dlugoodcinkowg atrezjg przetyku i wadami towarzyszacymi

2. B. pacjent z diugoodcinkowag atrezjg przetyku i wadami towarzyszgcym

3.A. pacjent z krotkoodcinkows atrezjg przetyku bez wad towarzyszacych

3.B. pacjent z krotkoodcinkowa atrezja przelyku bez wad towarzyszacych

A
4

4.A. pacjent z dlugoodcinkowa atrezjg przetyku bez wad towarzyszacych

4.B. pacjent z dlugoodcinkowa atrezja przetyku bez wad towarzyszacych

.?

Rys.2. Schemat osmiu planéw postepowania utworzonych w ramach
wyznaczonych modeli rokowniczych. Instytucja zgtaszajgca dopuszcza
mozliwos¢, ze zespdt rozwiqzujgcy problem wytworzy w trakcie trwania
projektu zupetnie nowy model, ktdrego istnienia nie zaktadano na poczqtku
(przy prébie opracowania karty problemu).

Wytyczne powinny byc opracowane dla wszystkich 4 modeli rokowniczych oraz
ich obstuga zaimplementowana do wytworzonego rozwiqzania.

Rozwigzanie powinno sygnalizowac brak istotnych danych medycznych u
konkretnego pacjenta, prowadzonego wedtug danego modelu rokowniczego
oraz wskazywac dane znajdujgce sie poza zakresem zaakceptowanych norm.

Poziom Il

Powinien obejmowac:
w0

Przeprowadzenie 2 aktualnie hospitalizowanych w Klinice Pediatrii,
Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci Gdariskiego Uniwersytetu
U
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Medycznego pacjentow, przez minimum 2 ‘kamienie milowe’ scenariusza
rokowniczego zgodnie z wytworzonym schematem.

Wytworzone rozwiqzanie powinno pozwala¢ na wprowadzanie danych
aktualnych dotyczqcych

a) oceny stanu odzywienia na podstawie:

e  masy ciafa,
e ankiety dietetycznej,
e grubosci fatdu skérno-miesniowego i obwodu ramienia.

b) oceny aktu potykania na podstawie:

e wywiaduy,

e oceny ankietowej,

e badan diagnostycznych wykonanych u danego pacjenta -
przynajmniej 1 z badan: radiologicznych, endoskopowych, pH
impedancji).

Ponadto, powinna zosta¢ zapewniona mozliwosé gromadzenia danych z
nastepujqcych Zrodet:

1. konsultacje medyczne z nastepujqcych specjalizacji:

e neurologopedia,
e gastroenterologia,
chirurgia dziecieca,
pulmonologia,
laryngologia,
dietetyka i zywienie,
e psychologia,

e neurologia.

2. dane liczbowe, opisowe i obrazowe pochodzqgce z nastepujgcych zZrédet:

e  badania endoskopowe,

e  badania radiologiczne,

e inne badania (przynajmniej 1 z wymienionych: pH
impedancja, spirometria, pulsoksymetria).

Rozwigzanie powinno na przyktadzie danych aktualnych pacjentow
sygnalizowac brak lub nieprawidtowe wartosci dla poszczegdlnego modelu
rokowniczego, wymuszac ich wprowadzenie lub odniesienie sie do uzyskanych
wartosci, a jednoczesnie poszukiwaé¢ ewentualnych nowych czynnikéw
rokowniczych w trakcie analizy i tworzenia wytycznych wymienionych wyzej.

* Wypetnienie wszystkich pél jest obowigzkowe
Oswiadczenia

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

2. Instytucja zgtaszajgca problem zobowigzuje sie do wydelegowania przedstawiciela do uczestnictwa w
Komitecie Inwestycyjnym, ktéry ocenia koncepcje rozwigzania przygotowane w toku postepowania
konkursowego. =
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3. Ztozenie niniejszego zgtoszenia oznacza, ze w przypadku znalezienia rozwigzania problemu instytucja
zgtaszajgca rozwazy zakup rozwigzania wytworzonego na bazie MVP.
4. Instytucja zgtaszajgca problem posiada infrastrukture techniczng umozliwiajgcy przeprowadzenie testu
akceptacyjnego MVP zgodnie z procedurg opisang w punkcie I11.3. niniejszego zgtoszenia.
5.

Instytucja zgtaszajgca problem zobowigzuje sie umozliwi¢ zespotom wykonawczym przeprowadzenie
testow MVP w jej infrastrukturze, zgodnie z procedurg opisang w punkcie I11.3. niniejszego zgtoszenia.

Data i podpis osoby uprawnionej:
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