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1. Uvod

Projekt RARECARE (Pregled redkih rakov v Evropi) je leta 2011 vzpostavil novo merilo za dolocanje
redkih rakov in Steviléno ovrednotil breme redkih rakov v Evropi. Rezultati projekta so pokazali, da so
redki raki pomemben izziv za Evropo. Predstavljajo namrec¢ skoraj Cetrtino (22 %) vseh na novo
odkritih rakov v Evropi, bolniki z redkimi raki pa imajo manjso stopnjo prezivetja kot bolniki z drugimi
oblikami rakov. Zato bi morala biti ena od prednostnih nalog javnega zdravstva zagotoviti zanesljivo
oceno Stevila in vrst redkih rakov in najti ucinkovite nacine za izboljSanje kakovosti obravnave
bolnikov z redkimi raki.!

Drugi projekt, Informacijska mreza o redkih rakih (RARECAREnet), je bil zasnovan leta 2012 z
namenom, da vzpostavi informacijsko mrezo, ki bo vsej strokovni skupnosti v EU nudila celovito
zbirko podatkov o redkih rakih.

Projekt RARECAREnNet je vseboval tri tematske sklope:

e napravljena je bila ocena epidemioloskih kazalnikov na evropski ravni in za posamezne
drzave na podlagi podatkov iz populacijskih registrov raka (94 registrov raka iz 24 evropskih
drZav, ki so predstavljale 46 % prebivalstva Evropske Unije);

e »Pilotska Studija Stevila opravljenih bolnisnicnih storitev« je raziskovala stopnjo
centralizacije obravnave redkih rakov in proucevala povezavo med Stevilom obravnav in
ucinkovitostjo zdravljenja pri dveh vrstah redkih rakov: sarkomih ter rakih glave in vratu;

e v procesu postopnega doseganja soglasja in s pomoc¢jo »Podrobne raziskave o centrih
odli¢nosti za zdravljenje redkih rakov« so v raziskavi dolodili merila kakovosti za te centre in
za obravnavo redkih rakov.

(Za podrobnejsi opis projekta RARECAREnet glej Prilogo 1)

Poleg tega so bila v Stirih drzavah (Belgija, Bolgarija, Slovenija in Irska) organizirana strokovna
sreanja z vsemi deleZniki, na katerih so tekli pogovori o tem, kako se z redkimi raki soo¢ajo v
posameznem sistemu javnega zdravstva v teh drzavah. Na srecanjih je ekipa izvajalcev projekta
RARECAREnNet lokalnim strokovnjakom predstavila podatke za posamezno drZzavo. V razpravi so iskali
nacine, kako bi v dobro bolnikov vzpostavili boljSo kakovost obravnave bolnikov z redkimi raki na
lokalni ravni.

Namen tega porocila je povzeti bistvene teme in priporo€ila s sre€anja RARECAREnet, ki je
potekalo 12. junija 2015 na Onkoloskem institutu Ljubljana. UdelezZili so se ga evropski in drZavni
strokovnjaki s podrocja redkih rakov (epidemiologi, onkologi, kirurgi in patologi), strokovnjaki iz
Registra raka RS ter predstavniki vec¢ organizacij bolnikov in Ministrstva za zdravje. SreCanje smo
organizirali Evropska zveza onkoloskih bolnikov (ECPC), Drustvo onkoloskih bolnikov Slovenije in
Onkoloski institut Ljubljana. (Program srecanja je v Prilogi 2).

Razprava se je osredotocila na stiri klju¢na podrocja, ki sovpadajo s cilji projekta RARECAREnet:

e epidemioloSke podatke o redkih rakih v Sloveniji;

e najprimernejse kazalnike kakovosti za centre odli¢nosti pri posameznih redkih rakih;
e merila za centre, ki obravnavajo redke rake v Sloveniji;

e izzive pri obravnavi redkih rakov v Sloveniji.
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2. Epidemioloski podatki o redkih rakih v Sloveniji

Redki raki predstavljajo 23 % vseh diagnosticiranih rakov v Sloveniji.

Podatki o incidenci redkih rakov v Sloveniji glede na merila za uvrstitev med redke rake (manj kot
6/100.000 prebivalcev letno) se nahajajo v Prilogi 3.

V Sloveniji za redkimi raki na leto zboli 2.363 bolnikov, kar predstavlja 23 % vseh diagnosticiranih
rakov. DeleZ je primerljiv z evropskim (22 %). Velik delez redkih rakov se uvrs¢éa med »zelo redkex, ki
imajo incidenco manj$o od 0,5 na 100.000 prebivalcev na leto. Poleg tega je glede na majhno celotno
populacijo Slovenije absolutno Stevilo redkih rakov majhno za vsako posamezno vrsto raka. To
pomembno vpliva na nacrtovanje obravnave teh bolezni.

Po opredelitvi RARECAREnet sodijo med redke rake tisti , pri katerih je groba incidencna stopnja
manjsa od 6/100.000 prebivalcev na leto. Na podlagi te opredelitve velja, da so vsi raki, ki so uvrséeni
med pogoste v Evropi, pogosti tudi v Sloveniji, vsi redki raki v Evropi pa so redki tudi v Sloveniji.

Prezivetje bolnikov z redkimi raki je manjSe od preZivetja bolnikov s pogostimi raki.

S pomocjo podatkovne baze RARECAREnet je bila opravljena analiza stopnje preZivetja bolnikov z
redkimi raki po razliénih drzavah. Izsledki za Slovenijo kaZejo podobne trende, kot jih opazimo v
drugih drzavah: 5-letna stopnja prezivetja je pri bolnikih z redkimi raki manjsa kot pri bolnikih s
pogostimi raki.

Graf 1 prikazuje 5-letno relativno preZivetje bolnikov z redkimi in s pogostimi raki, odkritimi med
letoma 2000 in 2007 (sledilo se jim je do 31. 12. 2008) v Sloveniji in v razli¢nih regijah Evrope.

Graf 1: 5-letna stopnja preZivetja bolnikov z redkimi in s pogostimi raki v Sloveniji in evropskih regijah.

5-letna stopnja preZivetja za Slovenijo in evropske regije za redke in pogoste rake

BV O S KU N0 N /) / 62
SV Na BV 0D N 53 69
JUZNa EVI0Da N /O 63
Centralna EvroDa N 48 65
S Cuche >
stopnja preZivetja (%) pogosti Mredki

*Slovenija je na grafu predstavljena posebej, vkljucena pa tudi v regijo Juzne Evrope. Za Vzhodno
Evropo podatki niso dostopni.

Podatki kaZejo sledece trende:

o celotna 5-letha stopnja preZivetja pri redkih rakih v Sloveniji je 47 %, kar je na ravni
evropskega povprecja, vendar pa je manjSa od stopnje preZivetja v Severni Evropi;

e Slovenijaima najmanjSo razliko med prezivetjem bolnikov s pogostimi in z redkimi raki, kar
lahko nakazuje manjso neenakost v obravnavi bolnikov z redkimi in s pogostimi raki.
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3. Kazalniki kakovosti obravnave v centrih odlicnosti za
zdravljenje redkih rakov

Merila za centre odlicnosti na podrocju obravnave redkih rakov

Eden izmed glavnih dosezkov projekta RARECAREnet je bila dolocitev splosnih meril za centre
odli¢nosti za obravnavo redkih rakov. Ta merila so predstavljala izhodis¢e za razvoj specifi¢nih
kazalnikov kakovosti za razlicne vrste raka (glej Prilogo 4). Splosni kazalniki kakovosti so bili razviti na
evropski ravni (pri strokovni skupini Komisije za redke bolezni pri Evropski komisiji) na podlagi
podatkov, zbranih na evropski in nacionalni ravni.

Center odli¢nosti naj bi po splosnih merilih kakovosti:

1. zagotavljal ustrezno klini¢no obravnavo, ki bo upostevala na dokazih podprto medicino in
temeljila na multidisciplinarni oskrbi, usmerjeni na pacienta;

2. razvijal oziroma podpiral klinicne poti na nacionalni in cezmejni ravni;

razvijal kliniéne smernice in ustrezna navodila za izvajanje zdravstvenih storitev;

4. zagotavljal za ucenje primerno okolje s spodbujanjem usposabljanja in trajne izobraZevalne
aktivnosti;

5. izvajal klini¢ne, translacijske in epidemioloske raziskave na podrocju redkih rakov;

6. opolnomocil bolnike z njim primerno oblikovanimi informacijami, prilagojenimi glede na
njihove potrebe, kulturo in etni¢no poreklo;

7. nudil informacijsko podprto zdravstveno platformo za obdelavo in izmenjavo podatkov,
biomedicinskih slik in klini¢nih vzorcev; za to naj bi zagotavljal osebje, strukturne vire in
opremo;

8. zagotavljal transparenten sistem za spremljanje kakovosti, ki bo vklju¢eval monitoring in
evalvacijo izvedenih storitev;

9. sproti porocal o Stevilu bolnikov, ki jih zdravi zaradi razlicnimh vrst redkih rakov.

w

Ta sploSna merila kakovosti za centre odlicnosti so pomagala pri oblikovanju specificnih meril
kakovosti za klinicno obravnavo redkih rakov. Kljucni vidiki klini¢cne obravnave, ki so pomembni za
vse redke rake, so predstavljeni v Tabeli 1. Navedene tocke so pomembne za prepoznavanje in
ocenjevanje uspesnosti centrov odli¢nosti. Specifi¢ni kazalniki, ki izhajajo iz teh klju¢nih tock in se
nanas$ajo na dva izbrana primera redkih rakov (sarkomi mehkega tkiva ter raki glave in vratu), so
predstavljeni v Prilogi 4.

Tabela 1: Poglavitna podroéja klinicne obravnave, na podlagi katerih se je za centre odli¢nosti
predlagalo specificna merila kakovosti za obravnavo redkih rakov.

Poglavitno podrocje Zakaj je podrocje pomembno za redke rake?

Ustrezna in pravocasna | Zaradi majhnega Stevila primerov redkih rakov mnogi zdravniki pogosto ne
diagnoza in postopki morejo pravocasno postaviti diagnoze, patologi pa nimajo dovolj izkusenj,
dolocanja stadija da bi doloili vrsto raka. Visoka stopnja izkuSenosti je potrebna tudi za
ustrezno izvedbo vseh postopkov dolocanja stadija. Pomanjkanje izkusenj
zaradi redkosti teh rakov vodi do neustreznih diagnosti¢nih postopkov,
nepravilnih ali poznih diagnoz in slabih dolocitev stadija. Poleg tega tudi
klinicna pot ni vedno jasna, saj ni vzpostavljenih centrov za zdravljenje.
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Kakovost oskrbe

Pomanjkanje znanja in klini¢nih izkuSenj pri zdravstvenih strokovnjakih
lahko vodi do pomanjkljive obravnave pri zdravljenju redkih rakov. ! Ob
majhnem Stevilu primerov je teZko izvesti klini¢ne raziskave in razviti na
dokazih podprte klinicne smernice. Kadar so te na voljo, je sledenje
njihovim vodilom bistveno, saj se tako zagotovi za bolnika najprimernejsa,
na dokazih temeljeca oskrba. Ne glede na to, ali so klini¢cne smernice na
voljo, je za boljSo kakovost oskrbe bolnikov nujno izvajanje zdravljenja z
multidisciplinarnim konzilijem.

Kakovost patoloskih
izvidov po operaciji.

Patoloski izvidi so bistveni pri nacrtovanju ustrezne oskrbe po operaciji. V
najboljSem primeru izvidi vsebujejo celoten nabor bistvenih podatkov, ki jih
dolocajo smernice ustrezne znanstvene skupnosti. Pogosto je zaradi
manjkajocih podatkov v standardiziranem naboru podatkov nacrtovanje
oskrbe po operaciji otezeno.

Kakovost operativnega
zdravljenja in
radioterapije

Zaradi redkosti primerov teh vrst rakov je tezko zagotoviti izkusenega
kirurga in/ali radioterapevta. Slaba kakovost operacije in obsevalnega
zdravljenja lahko vodi do ponovne operacije ali bolezni ter negativno vpliva
na kakovost Zivljenja bolnikov, ¢eprav bi se poslabsanju dalo izogniti.

Dostopnost ustaljenih
oblik
multidisciplinarnega
odlocanja in oskrbe

Multidisciplinarni konziliji so za obravnavo redkih rakov? zelo pomembni,
saj omogocajo sodelovanje strokovnjakov za razli¢ne discipline pri pripravi
celostne obravnave bolnika. Zaradi omejenih moznosti za znanstvene
dokaze je to posebej pomembno pri bolnikih z redkimi raki. Podatki kazejo,
da so multidisciplinarni konziliji v bolniSnicah z velikim Stevilom primerov
pogoj za boljse rezultate, krajSe zamike med postavitvijo diagnoze in
zaCetkom zdravljenja in za vecjo dostopnost in raznovrstnost razpolozZljivih
terapij.2

Udelezba v klini¢nih in
translacijskih
raziskavah

Ob upostevanju majhne letne incidence redkih rakov je tezko pridobiti
trdne dokaze, na podlagi katerih bi se oblikovale smernice za klini¢no
obravnavo in protokoli. Zato je potrebno medsebojno povezovanje centrov
odli¢nosti znotraj Evrope, ki olajsa udelezbo v klini¢nih preiskavah in
omogoca razvoj alternativnih raziskovalnih nacrtov in pristopov, s katerimi
se lahko izboljsa veljavnost in standardizacijo obravnave redkih rakov.!

4. Centri za zdravljenje redkih rakov v Sloveniji

Centralizacija obravnave redkih rakov je bistvena za uspesno zdravljenje redkih rakov, saj
specialistom in zdravstvenim kadrom omogoca, da diagnosticirajo in zdravijo vecje Stevilo primerov.
Ena izmed jasno zastavljenih prioritet v Drzavnem programu za obvladovanje raka Republike
Slovenije 20102015 je vecja centralizacija zdravljenja redkih rakov v centrih odli¢nosti.

Raven centralizacije zdravljenja se v Sloveniji razlikuje glede na vrsto raka. Graf z rezultati pilotske
Studije projekta RARECARENet prikazuje mnogo visjo raven centralizacije za podrocje raka glave in
vratu kot za podrocje sarkomov. Zdravljenje raka glave in vratu izvajajo v treh bolnisnicah, pri cemer
99 % operacij izvedejo znotraj dveh bolnisnic, v tretji pa poteka vse radioterapevtsko zdravljenje. Te
tri bolnisnice delujejo kot poenotena mrezZa, znotraj katere poteka izmenjava izkusenj, prav tako
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Stevilo primerov letno

bolnisnice sodelujejo pri obravnavi bolnikov. V nasprotju s tem je obravnava sarkomov manj
centralizirana.

Preliminarni izsledki pilotske Studije za Slovenijo, ki je raziskovala odnos med Stevilom bolezenskih
primerov v bolniSnicah in rezultati zdravljenja, kaZzejo, da so imeli bolniki z agresivnimi vrstami
sarkomov, ki so bili zdravljeni v bolniSnicah z nizkim Stevilom primerov, dvakrat vecje tveganje
smrti kot tisti, ki so bili zdravljeni v bolniSnicah z visokim Stevilom primerov.

Skupni ukrep EU priprave evropskega vodifa za izboljSanje kakovosti celovite obravnave raka

Graf 2: Stevilo bolezenskih primerov za zdravljenje raka glave in vratu ter sarkomov.
Bolnisnice so bile slepo kodirane in razvrscene po padajocem Stevilu primerov.
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(CanCon) je bil sprejet znamenom, da zmanjsa umrljivost in izboljSa prezivetje bolnikov z rakom. V ta
namen ukrep dolo¢a standarde kakovosti in smernice za obravnavo rakov, izboljSanje kakovosti
Zivljenja bolnikov in spodbujanje povezovanja med clanicami skupnosti. Po vzpostavitvi ukrepa
CanCon je Evropska zveza bolnikov z rakom (ECPC) izvedla raziskavo s pomocjo predstavnikov 23
drzav ¢lanic EU, vkljuéenih v CanCon. Namen raziskave je bil poglobiti poznavanje postopkov
napotitve bolnikov z redkimi raki in doloCiti centre s specializiranim zdravljenjem v vsaki izmed drzav,
vklju¢enih v CanCon.

Za Slovenijo je v raziskavi ECPC sodelovala gospa Presecnik z Ministrstva za zdravje. Predala je
seznam centrov, v katerih se je v Sloveniji izvajalo zdravljenje redkih rakov (prikazan v Prilogi 5).
Zaradi majhnega Stevila prebivalcev so bili nekateri bolniki z redkimi raki napoteni na Onkoloski
inStitut Ljubljana, ki je edini center, ki izvaja celovito obravnavo raka. Pogosto pa so bili bolniki z
redkimi raki v ¢asu njihovega zdravljenja napoteni na vec institucij. Dolocitev specificnih centrov
odli¢nosti za redke rake je presegala obseg projekta RARECARENet, zato se je ta osredotocil na razvoj
ustreznih meril kakovosti, s katerimi bo te centre mozno doloditi.

5. Izzivi pri klini¢ni obravnavi redkih rakov v Sloveniji

A. Splosni izzivi pri obravnavi redkih rakov v Sloveniji

Zaradi majhnega Stevila primerov in pomanjkanja ustreznih specialistov predstavlja obravnava redkih
rakov poseben izziv. Ta je izrazito prisoten v majhnih drzavah, kot je Slovenija. Patologi na primer
tezko pridobijo izkusnje za diagnosticiranje redkih rakov (posebno pri zelo redkih rakih), ker se z
njimi srecajo le nekajkrat letno.

Nekateri najbolj pomembni izzivi za obravnavo redkih rakov, ki so bili izpostavljeni v Sloveniji,
potrjujejo ustreznost izbire meril kakovosti. Ti izzivi so:
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e pozna dolocitev diagnoze, ker bolniki niso ustrezno napoteni k primernim
multidisciplinarnim konzilijem;

e prvotno zdravljenje pogosto ni nacrtovano na multidisciplinarnih konzilijih, kljub temu da
so bili konziliji za multidisciplinarno obravnavo uvedeni v Sloveniji leta 1963;

¢ ni formalno vzpostavljenih klinicnih poti do drugega mnenja za zelo redke rake, ¢eprav so
v praksi poti do drugih mnenj pogosto utecene;

e omejena dostopnost do novih sistemskih terapij za zelo redke bolezni;

o dolge cakalne dobe za radioterapijo in slabo upostevanje smernic za zdravljenje, kar je
posledica slabe dostopnosti do multidisciplinarnih konzilijev;

e slaba ozaveScenost bolnikov o pomembnosti centralizacije zdravljenja in na splosno
majhno vklju¢evanje bolnikov v odlo¢anje glede klini¢énega zdravljenja.

B. Specificni izzivi pri obravnavi sarkomov ter rakov glave in vratu

Slededi izzivi se nanasajo na obravnavo dveh specifi¢nih podrocij, in sicer sarkomov ter rakov glave in
vratu. (Vec podrobnosti iz raziskave je navedenih v Prilogi 4).

Tabela 2: Glavni izzivi pri obravnavi sarkomov ter rakov glave in vratu v Sloveniji
i) Sarkomi

Podrocje z moZnostjo lzzivi
izboljsave
Diagnosti¢na obravnava Raziskava je pokazala, da le redke bolnisSnice vprasajo za drugo

mnenje, kadar prvotne diagnoze ne postavi specialist patologije. Pri
bolnisnicah z majhnim Stevilom primerov (manj kot 20 operativnih
posegov na leto), le v 30 % zaprosijo za drugo mnenje.

V teh bolnisnicah je deleZ primerov brez kakrsne koli biopsije pred
operativnim posegom 8 % (tudi ko je velikost tumorja vec kot 5 cm),
kar je v nasprotju s priporo¢enimi smernicami ESMO.

Decentralizacija Zdravljenje pogosto poteka razprseno po vec institucijah. Mnoge od
teh zdravijo manj kot pet primerov na leto (prikazano v Grafu 2).

ii) Raki glave in vratu

Podrocje z moznostjo lzzivi
izboljsav
Diagnosti¢na obravnava Raziskava kaZe, da je 41 % rakov vratu odkritih v napredovalem

stadiju. Problem predstavljajo tudi dolge ¢akalne dobe za
diagnostiko in zdravljenje. Z radioterapevtskim zdravljenjem se je v
60 % primerov rakov glave in vratu zacelo ve¢ kot mesec dni po
diagnozi. Stanje se je v zadnjih letih korenito izboljSalo z nakupom
novih obsevalnih apartov.

Kakovost patoloskih izvidov | Delez izvidov s celotnim naborom podatkov je obsegal 31 %, le delne
po operativnem zdravljenju | podatke jih je vsebovalo 39%.
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6. Priporocila za prihodnost

Strokovnjaki so na srecanju razpravljali o Stevilnih kljuénih priporocilih za izboljSanje obravnave
redkih rakov v Sloveniji na splo$no (A) in tudi o posameznih priporocilih za sarkome ter rake glave in

vratu (B).

A. Splosna priporocila za obravnavo redkih rakov

1. Izboljsanje standardizacije obravnave redkih rakov, s ¢imer bi zmanjsali razlike v pristopih k
zdravljenju (v okviru centrov, ki zdravijo v Sloveniji) in povecali kakovost oskrbe:

zagotovitev nacrtovanja prvotnega zdravljenja na multidisciplinarnih konzilijih; s
tem bi zagotovili sodelovanje med razlicnimi specialisti, boljSo kakovost patoloskih
izvidov in ¢asovno ustrezen zacetek zdravljenja;

nabor minimalnih standardov kakovosti za izvajanje zdravljenja;

uvedba nacionalnih in mednarodnih klini¢nih poti za obravnavo redkih rakov;
standardizacija patoloskih izvidov po operaciji, ki bi dolocala skupen nabor
podatkov, ki se jih spremlja pri vsakem bolniku;

dolocitev klini¢nih poti za pridobitev drugega mnenja pri diagnozi ali zdravljenju
zelo redkih rakov; pri tem jetreba zagotoviti ustrezno financiranje za pridobivanje
drugega mnenja.

2. Opolnomocenje bolnikov za bolj aktivno vkljucitev v postopke zdravljenja:

organiziranje srecanj z bolniki in organizacijami, ki predstavljajo bolnike, z
namenom ozaves$canja o nujnosti centralizacije zdravljenja za vecjo kakovost in
boljSe rezultate zdravljenja redkih rakov; na ta nacin bi bolnike zdravili izkuseni
specialisti in patologi v bolniSnicah, ki bi imele veéje Stevilo bolezenskih primerov;
spodbujati povezovanje med speciaiziranimi strokovnjaki in predstavniki bolnikov,
kar bi ustvarilo mocnejSe zavzemanje za obravnavo redkih rakov.

3. Povecati obseg raziskovanja in povezovanja pri oskrbi bolnikov z rakom:

uporaba podatkov iz Registra raka za dolocitev in spremljanje centrov odli¢nosti;
vkljucitev strokovnih zdruzZenj v postopek oblikovanja kazalnikov kakovosti;
objavljanje znanstvenih ¢lankov s porocili o nujnosti centralizacije pri obravnavi
redkih rakov v Sloveniji;

vkljuéevanje v Evropsko referenéno mrezo za ¢ezmejno sodelovanje pri klini¢nih
obravnavah, pridobivanju drugih mnenj in izvajanju klini¢nih raziskav.

B. Priporocila za posamezne rake

Sarkomi:

e potrebno je zagotoviti, da diagnozo postavi specialist patolog; ce to ni mogoce, naj bo
bolnik napoten k specialistu patologu po drugo mnenje;

e Dbiopsija naj bo opravljena pred vsakim operativnim posegom, da se potrdi diagnozo in
pripravi ustrezen nacrt zdravljenja;
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e povecati je treba centralizacijo zdravljenja, kar bo omogocilo vecjemu Stevilu bolnikov, da
jih obravnavajo v bolnisnicah z visokim Stevilom primerov.

Rak glave in vratu:

e izvajati je treba (primarne in sekundarne) preventivne aktivnosti in s tem zmanjsati Stevilo
obolelih za rakom glave in vratu; pri teh dveh oblikah raka so dejavniki znani, preventivne
aktivnosti pa bi pripomogle k odkrivanju raka v zgodnjih stadijih;

e cakalne dobe za diagnosticne postopke je potrebno skrajsati, da se zagotovi pravocasno
zdravljenje; v zadnjem ¢asu se je ¢akalna doba do zadetka zdravljenja skrajsala na 10 dni in
temu trendu bi morala slediti tudi ¢akalna doba pri diagnosti¢nih postopkih.
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Priloge
Priloga 1: O projektu RARECARENet

Raziskava RARECARE (Pregled redkih rakov v Evropi) je zbrala prve podatke o tem, kaksno breme
predstavljajo redki raki. Projekt RARECARE je bil zastavljen s ciljem, da se vzpostavi informacijska
mreza, ki bo zbrala in obdelovala podatke o redkih rakih za onkologe, splosSne zdravnike,
raziskovalce, politike, bolnike in splosno javnost. Poleg tega je bil v okviru projekta sestavljen obSiren
seznam organizacij, ki se udejstvujejo na podrocju redkih rakov. Konéni cilj raziskave je bil, da se
zagotovi pravocasno in ustrezno postavijo diagnoze, bolnikom z redkimi raki omogoc¢i dostop do
visoko kakovostnega zdravljenja, doloci centre odli¢nosti za zdravljenje redkih rakov v Evropi in da se
poenoti izvajanje zdravljenja v drZavah ¢lanicah. Podatki, ki omogocajo spremljanje doseganja teh
ciljev, so zbrani v naslednjih raziskavah:

RARECARENet EUROCARE-5 je podatkovna baza, ki zajema odraslo prebivalstvo, pripravljena pa je
bila za nadgradnjo epidemioloskih kazalnikov na podrocju redkih rakov. Vklju€uje 94 registrov raka
(od katerih jih 89 sodeluje v RARECARE) v 24 drzavah (19 je vklju¢enih v RARECARE). Podatkovna
baza zajema podatke o 48 % celotnega prebivalstva drzav, ki so vklju¢ene v RARECARENet in 46 %
prebivalstva Evropske unije (ne vsebuje podatkov iz Norveske, Svice in Islandije). Podatki so bili vir za
oceno incidence, prevalence in stopnje preZivetja pri redkih rakih.”

»Pilotska Studija o Stevilu primerov v bolniSnicah« v okviru RARECARENet je preiskovala raven
centralizacije obravnave redkih rakov v izbranih drzavah Evropske unije. Vir podatkov so bili
populacijski registri raka, ki so zajemali podatke za vso drzavo. Drzave, ki so zbirale podatke na
nacionalni ravni, so bile Belgija, Bolgarija, Finska, Navarra (regija v Spaniji), Irska, Slovenija in
Nizozemska. Namen raziskave je bil, da se oceni primernost kazalnikov ravni centralizacije, poisce
bolnisnice, kjer se redki raki najpogosteje zdravijo, in analizira povezavo med Stevilom obravnavanih
primerov v bolnisnici in rezultati zdravljenja pri izbranih redkih rakih.

»Podrobna raziskava o centrih odlicnosti za zdravljenje redkih rakov« v okviru RARECARENet je
bila izvedena z namenom, da se dolocijo merila kakovosti za centre odli¢nosti, kjer zdravijo redke
rake. Klini¢ni zdravniki, strokovnjaki, epidemiologi, predstavniki bolnikov in strokovnjaki registra raka
so v razpravi oblikovali splosna merila za centre odli¢nosti in specificne kazalnike za izbrane redke
rake (za sarkome, raka mod ter rake glave in vratu). Ustreznost kazalnikov za posamezne rakeje bila
testirana s povratno analizo popisov bolezni bolnikov in patoloskih izvidov v izbranih registrih raka iz
Belgije, Bolgarije, Finske, Irske, Italije, Slovenije in Nizozemske.

Spletna stran RARECARENet — »Informacije za bolnike in strokovnjake« — je bila pripravljena za
predstavitev izsledkov splosni javnosti. Na podlagi Ze obstojecih podatkov in novih rezultatov, ki so
bili zbrani in pripravljeni v sodelovanju s projektom Najsodobnejsa onkologija v Evropi (State-of-the-
Art Oncology in Europe - START), Evropskim zdruZenjem za internisticho onkologijo (ESMO) ter
epidemioloskimi podatki raziskave Pregled redkih rakov v Evropi, je bil oblikovan seznam klini¢nih
poti za redke rake. RARECARENet bolnikom omogoca dostop do materialov, ki vsebujejo podatke s
podrocja diagnoze, zdravljenja in sledenja za vse vrste redkega raka. Podatki so bili zbrani s strani
organizacij bolnikov, ki so bile udelezene v projektu. Ve¢ informacij je dostopnih na spletni strani
RARECARENet: http://www.rarecarenet.eu/rarecarenet/index.php/information-on-rare-cancers

Nazadnje je bil z namenom oblikovanja podporne mreze za bolnike z redkimi raki sestavljen seznama
144-ih evropskih organizacij, ki nudijo pomoc¢ bolnikom z redkimi raki.. Seznam je dostopen na
spletni strani RARECARENet: http://www.rarecarenet.eu/rarecarenet/index.php/patient-

organisations

* Vse podatke za Slovenijo je prispeval Register raka RS in njegovi sodelavci so zbrali in obdelovali podatke za
natancéno raziskavo v okviru RARECARENet (op. prev.).
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Priloga 2: Program za razpravo o kakovosti oskrbe bolnikov z redkimi raki v Sloveniji

Osnutek programa

Srecanje RARECAREnNet: razprava o kakovosti oskrbe bolnikov z redkimi raki v Sloveniji
Petek, 12. junija 2015, 9.00-16.30,
Onkoloski institut Ljubljana, predavalnica stavbe C

Kontaktne osebe: Kalliopi Christoforidis, +32 48 580 1429

Slovenija: BlaZ Bajec, +386 41 835 460

Organizatorji : RARECARENet, ECPC, Onkoloski institut Ljubljana, Drustvo onkoloskih

Ura

bolnikov Slovenije

Vsebina

Sodelujoci

9:00-10:00 Registracija
. .. . L Direktor OIL, predsednica Drustva
Pozdravni nagovori in predstavitev programa in ciljev . ) .
10:00-10:30 | sreania onkoloskih bolnikov Slovenije,
' ' J skupina RARECARENet in ECPC,
Lojze Peterle, MEP
Predstavitev projekta RARECAREnet Gemma Gatta, RARECAREnet
10:30-11:00
11:00-11:15 | Strategija obravnave redkih rakov v Sloveniji Predstavnik Ministrstva za zdravje
:{::::?-}ntev stanja na podrocju redkih rakov v Branko Zakotnik
11:15-12:00 N Mojca Unk,
- Kinitne izkusnje Natasa Elvira Jelenc
- izkusnje bolnika z redkim rakom
12:00-12:30 Pred.sta.wtey meril kakovosti obravnave bolnikov z Annalisa Trama, RARECAREnet
redkimi raki
12:30-13:00 Izsledki p.odrobne raZ|ska\{e v okviru ‘RA.REC{-\REnet o Maja Primic Zakelj
kakovosti obravnave bolnikov z redkimi raki
13:00-13:30 Razp'ra\'la o .merlllh za kakovost obravnave bolnikov z Annalisa Trama, Branko Zakotnik
redkimi raki
13:30-14:30 | KOSILO
14:30-15:00 Rezultati o Stevilu obravnav bolnikov z redkimi raki v | Riccardo Capocaccia,
) ) slovenskih bolninicah RARECAREnet
15:00-15:30 | Seznam centrov odli¢nosti, ki jih je dolocila ECPC Kalliopi Christoforidis, BlaZz Bajec
OKROGLA MIZA Branko Zakotnik in skupina
15:30-16:30 Razprava o 3tevilu obravnav RARECARENet
Zakljucki in pot naprej — kaksna naj bo obravnava
bolnikov z redkimi raki v Sloveniji
Branko Zakotnik
16:30 Zakljucek Marija Vegelj Pirc

Skupina RARECARENet

12| Stran




Priloga 3: Incidenca redkih rakov v Sloveniji (ocena novih bolnikov v letu 2013)

Vrsta raka Groba inciden¢na Ocena novih bolnikov v
stopnja x 100.000 Sloveniji (2013)
na leto

Redki epitelijski pljuéni tumorji 3 <incidenca<6 100

Epitelijski tumorji ustnega Zrela ‘redki raki’ 78

Epitelijski tumorji ustne votline in ustnic 110

Karcinom &¢itnice 110

Tumorji centralnega ZivCevja 128

Epitelijski tumoriji jeter in intrahepaticnih 106

zol¢evodov

Raki mod in obmodkov 69

Sarkomi mehkih tkiv 104

Epitelijski tumorji poZziralnika 154

Akutna mieloi¢na levkemija in sorodne 85

neoplazme

Redki epitelijski tumoriji dojk 93

Mieloproliferativne neoplazme 75

Nevroendokrini tumoriji 79

Mielodisplasti¢ni sindromi in 0,5<incidenca<3 | 56

mielodisplasuéne/mieloproliferativne bolezni

Epitelijski tumorji vulve in noZnice 45

Epitelijski tumorji ledvicnega meha in secevodov 36

Maligni mezoteliom 49

Epitelijski tumor velikih Zlez slinavk — glandularni 31

tip

Redek epitelijski tumor materni¢nega telesa 16

Kostni sarkom 18

Epitelijski tumor analnega kanala 26

Maligni melanom Zilnice ocesa 16

Gastrointestinalni stromalni sarkom 7

Epitelijski tumor nosne votline in sinusov 10
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Epiteljskii tumor penisa 15
Redki epiteljski tumor mehurja 15
Epitelijski tumor tankega ¢revesa 18
Epitelijski tumor nosnega dela Zrela Incidenca < 0.5 11
Adneksalni karcinom koze ‘zelo redki raki’ 7
Maligni melanom sluznice (ektrakutani) 3
Ekstragonadni tumor zarodnih celic 2
Karcinom nadledvi¢ne Zleze 5
Neepitelijski tumor ovarija 5
Embrionalni tumor centralnega Ziv€nega sistema 4
Epiteljski tumor sapnika 3
Epiteljski tumor priZeljca 4
Nefroblastom 3
Epitelijski tumor secnice 3
Epitelijski tumor ocesa in ocesnih adneksov 1
Nevroblastom in ganglijonevroblastom 2
Kaposijev sarkom 6
Retinoblastom 1
Hepatoblastom 0
Olfaktorni nevroblastom 1
Odontogeni maligni tumorji 0
Trofoblastni tumor posteljice 0
Epitelni tumor srednjega usesa 1
Karcinomi hipofize 1
Karcinomi paratiroidne Zleze 1
Neoplazije histiocitnih in dendriti¢nih celic 1
Plevropulmonalni blastom 0
Blastom trebu3ne slinavke 0
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Priloga 4: Kazalniki kakovosti in izsledki za tri izbrane vrste redkih rakov v Sloveniji

Sarkomi mehkih tkiv:

Merilo

Kazalnik kakovosti

Izsledki podrobne raziskave za Slovenijo

Izvajanje diagnostike

Odstotek bolnikov s sarkomi, ki
so prejeli predoperativno
preiskavo in biopsijo pred
zdravljenjem (MRl in/ali CT
lokalno in CT pljuc)

Od celotnega Stevila 6 % bolnikov ni imelo
pregleda, 8 % bolnikov pa je prejelo
pregled Sele po zdravljenju. Pregled
tumorija je bil opravljen v78 % primerov.

Vrste pregledov, ki so bili uporabljeni za
preiskavo tumorja, so bile ali CT preiskava
(6 %) ali magnetna resonanca (82 %) ali pa
obe preiskavi — CT in magnetna resonanca -
skupaj (12 %).

Ob iskanju morebitnih zasevkov je CT
preiskavo prejelo 100 % bolnikov.

Biopsijo pred operativnim posegom je
prejelo 81 % bolnikov. Bolnisnice z velikim
Stevilom posegov so imele visji odstotek
biopsije pred diagnozo.

Diagnosticni postopek, ki ga
izvede specialist patologije (ali
drugo mnenije, ki ga sprejme
specialisti¢ni diagnosticni
center, e diagnoze ne postavi
specialist patologije)

V 22 % primerov je bilo potrebno drugo
mnenje glede diagnoze, najpogosteje v
bolniSnicah z majhnim Stevilom posegov.
Praviloma bi morale vse bolniSnice z malo
primeri poiskati drugo mnenje.

91 % drugih mnenj so podale bolnisnice, ki
imajo veliko Stevilo posegov.

En primer drugega mnenja je bil podan iz
tujine.

Sledenje klinicnim smernicam

Odstotek bolnikov z nizkim
gradusom in RO resekcijskim
robom, ki so prejeli zgolj
operativno zdravljenje

V Sloveniji je bilo 100 % bolnikov z nizkim
gradusom in RO zdravljenih samo
operativno.

Odstotek bolnikov z visokim
gradusom in RO resekcijo, ki so
prejeli operativno zdravljenje in
radioterapijo ali radioterapijo in
kemoterapijo

Bolniki z visokim gradusom in RO so v 52 %
primerov prejeli operativno zdravljenje z
radioterapijo ali s kombinacijo radioterapije
in kemoterapije.

Odstotek bolnikov z R1 ali R2
resekcijskim robom, ki so bili
dodatno zdravljeni z
radioterapijo ali s kombinacijo
radioterapije in kemoterapije

Ponovno intervencijo ali radioterapijo ali
kombinacijo radioterapije in kemoterapije
je prejelo 68 % bolnikov z R1 ali R2. Primeri,
ki niso bili obravnavani v skladu s
smernicami, so bili predvsem stari,
nenapredovali stadiji, ki so bili zdravljeni v
velikem Stevilu (vec kot 20 primerov na
leto).

Kakovost operativnega
zdravljenja in radioterapije

Popolna resekcija tumorja pri
radikalni operaciji

V 100 % primerov je bil operativni poseg R+
(torej nepopolni operativni poseg) v
bolnisnicah z majhnim stevilom primerov.
Zgolj 22 % teh posegov je bilo opravljenih v
bolniSnicah z velikim Stevilom primerov.

Ponovna operacija po prvotni

Celoten delez ponovljenih operativnih

15| Stran




radikalni operaciji

posegov je znasal 14 %. Bolnisnice z
majhnim stevilom primerov so imele 60 %
ponovnih operacij, bolnisnice z visokim
Stevilom primerov pa so imele 9 %
ponovnih operacij.

Kakovost patoloskih izvidov
po operativnem posegu

Odstotek patoloskih izvidov s
popolnim naborom bistvenih
podatkov po smernicah
Evropskega zdruZenja za
medicinsko onkologijo

Celoten nabor klju¢nih podatkov je
vsebovalo 72 % izvidov patologov.

Uvedene ustaljene oblike
multidisciplinarnega
odlocanja in oskrbe

Edini center, kjer je bil uporabljen
multidisciplinarni pristop, je bil Onkoloski
institut Ljubljana.

Udelezba v klini¢nih in
translacijskih raziskavah

Ker podatki niso bili na voljo v raziskavi, ni
predlaganih kazalnikov.

Rak glave in vratu:

Opomba: v raziskavo je vklju€en le rak vratu.

Merilo

Kazalnik kakovosti

Izsledki podrobne raziskave za Slovenijo

Pravocasen zacetek
zdravljenja

Cas do zacetka zdravljenja (¢as
med dolocitvijo patoloske
diagnoze in zacetkom
operativnega posega ali
radioterapije)

Radioterapija ali operativni poseg se je pri
40 % bolnikov zacel izvajati v roku enega
meseca po histoloski potrditvi diagnoze, pri
60 % je bil ¢as do zacetka zdravljenja daljsi.

Delez bolnikov, ki so zaceli z zdravljenjem
ve¢ kot en mesec po diagnozi, je znasal

89 % za radioterapijo in 11 % za operativno
zdravljenje.

Od bolnikov, ki so prejeli zdravljenje manj
kot en mesec po diagnozi, jih je bilo 53 % v
zgodnjem stadiju, 43 % jih je bilo v
napredovalem stadiju in 4 % so imeli
metastaze.

Od bolnikov, ki so prejeli zdravljenje vec kot
en mesec po diagnozi, jih je bilo 60 % v
zgodnjem stadiju, 40 % v napredovalem
stadiju in 1 % je imel metastaze.

Cas do pooperativne
radioterapije in dodatne kemo-
radioterapije (adjuvantnega
zdravljenja)

Adjuvantno terapijo je 57 % bolnikov
prejelo prej kot v 8 tednih, pri 43 %
bolnikov pa je terapija sledila po vec kot 8
tednih.

Stadij tumorja ob diagnozi

Doloditev stadija ob podani
diagnozi

Delez lokaliziranih tumorjev je obsegal 54 %
primerov, 41 % jih je bilo v napredovalem
stadiju, 1 % je metastaziral. Podatek o
stadiju je manjkal v 4 % primerov.

Sledenije klini¢nim smernicam

Odstotek bolnikov z zgodnjim
stadijem | ali I, napotenih na
operativni poseg ali na
radioterapijo

V skladu s smernicami je 12 % bolnikov z
zgodnjim stadijem prejelo samo operativno
zdravljenje in 64 % bolnikov samo
radioterapijo. V nasprotju s smernicami pa
je 23 % bolnikov prejelo operativno
zdravljenje in obenem radioterapijo ali
operativno zdravljenje in spremljevalno
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radio-kemoterapijo, 2 % pa nista prejela
nobenega zdravljenja.

Odstotek bolnikov z lokalno
napredovalim stadijem raka IlI
ali IV, napotenih na operativni
poseg in hkrati na pooperativno
radioterapijo ali pooperativno
kemo-radioterapijo

V skladu s smerncami je 44 % bolnikov z
napredovalim stadijem prejelo operativni
poseg in radioterapijo ali operativni poseg s
spremljajoco radio-kemoterapijo. V
nasprotju s smernicami pa je 46 % prejelo
samo radioterapijo, 3 % samo operativni
poseg, 4 % niso prejeli zdravljenja, 2 % pa
sta prejela samo kemoterapijo.

Kakovost operativnega
zdravljenja in radioterapije

Popolna odstranitev tumorja
(histoloska potrditev
varnostnega roba tumorja po
opravljenem operativnem
posegu)

Med bolniki, ki so bili zdravljeni z operacijo,
je bilo 76 % primerov RO, pri 9 % primerov
pa je ta podatek manjkal.

Ponovno sprejetje pacienta in
ponovitev operativnega posega
30 dni po prvem posegu

Neznano — kazalnik je bil predlagan po
zbiranju podatkov (na srecanju, kjer se je
razpravljalo o zbranih podatkih v raziskavi
med strokovnjaki za posamezna podrocja).

Gradus 3 ali ve¢ poznih posledic
toksi¢nosti (vec kot 3 mesece
po radioterapiji)

Neznano — kazalnik je bil predlagan po
zbiranju podatkov (na srecanju, kjer se je
razpravljalo o zbranih podatkih v raziskavi
med strokovnjaki za posamezna podrodja).

Odstotek bolnikov, ki prejemajo
intenzitetno modulirano
obsevanje v primerjavi s tistimi
s 3D-konformno radioterapijo

Neznano — kazalnik je bil predlagan po
zbiranju podatkov (na srecanju, kjer se je
razpravljalo o zbranih podatkih v raziskavi
med strokovnjaki za posamezna podrocja).

Dostopnost vseh oblik
operativnih posegov in kirurske
rekonstrukcije

Neznano — kazalnik je bil predlagan po
zbiranju podatkov (na srecanju, kjer se je
razpravljalo o zbranih podatkih v raziskavi
med strokovnjaki za posamezna podrocja).

Kakovost patoloskega izvida
po operativnem posegu

Odstotek patoloskih izvidov s
popolnim naborom bistvenih
podatkov glede na smernice
Evropskega zdruZenja za
medicinsko onkologijo.

Vse informacije so bile prisotne v 31 %
izvidov.

Uvedene ustaljene oblike
multidisciplinarnega
odlocanja in oskrbe

Ni kazalnikov

Edini center, kjer je bil uporabljen
multidisciplinarni pristop, je bil Onkoloski
institut Ljubljana, podatki niso bili dostopni.

Udelezba v klini¢nih in
translacijskih raziskavah

Ni kazalnikov

Raziskava ni zbrala nobenih kazalnikov, ker
podatki niso bili dosegljivi.
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Priloga 5: Centri za zdravljenje redkih rakov v Sloveniji

Redki raki

Center za zdravljenje

Glava in vrat

Klinika za otorinolaringologijo in cervikofacialno kirurgijo, Univerzitetni
klinicni center Ljubljana

e Oddelek za otorinolaringologijo, cervikalno in maksilofacialno kirurgijo,
Univerzitetni klini¢ni center Maribor
e Onkoloski institut Ljubljana
Centralni Ziv¢ni sistem e Klini¢ni oddelek za nevrokirurgijo, Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana
e Oddelek za nevrokirurgijo, Univerzitetni klini¢ni center Maribor
e Onkoloski institut Ljubljana
Nevroendokrini tumoriji e Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana
e Univerzitetni klini¢ni center Maribor
e Onkoloski institut Ljubljana
Endokrini tumoriji, e Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana
(8€itnica, hipofiza in e Univerzitetni kliniéni center Maribor
nadlevi¢na Zleza) e Onkoloski institut Ljubljana
Sarkomi (vklju¢no z e Onkoloski institut Ljubljana
GIST)
Hematoloski raki (npr: e Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana
multipli mezoteliomi, e Univerzitetni klini¢ni center Maribor
KML, hodgkinov e Onkoloski institut Ljubljana
limfom)
Rak moskih spolnih e Klini¢ni oddelki za urologijo, Onkoloski institut Ljubljana
organov (penis, moda)
Embrionalni tumorji e Onkoloski institut Ljubljana
Otroski raki e Klini¢ni oddelek za otrosko hematologijo in onkologijo — Univerzitetni
klini¢ni center Ljubljana
Rak timusa e Klini¢ni oddelek za torakalno kirurgijo — Univerzitetni klinicni center
Ljubljana
e Univerzitetna Klinika za plju¢ne bolezni in alergijo Golnik
e Klini¢ni oddelek za torakalno kirurgijo — Univerzitetni klinicni center
Maribor
e Onkoloski institut Ljubljana
Maligni mezoteliom e Univerzitetna Klinika za plju¢ne bolezni in alergijo Golnik

Onkoloski institut Ljubljana
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