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CHOROBY RZADKIE 
(RARE DISEASES)

<1/ 1500 osób ( USA ) 

<1/ 2000 osób ( EU )

Istnieje ponad 7000 chorób rzadkich.

Około 6500 z nich nie ma  numeru w klasyfikacji 

międzynarodowej.

W klasyfikacji ICD jest sklasyfikowanych 

ok. 30 000 chorób.

Gupta S. wsp. Chest 2011

Forrest Ch.wsp. Lancet 2011



ZACHOROWALNOŚC  NA  IDIOPATYCZNE WŁÓKNIENIE PŁUC 

(wskaźnik na 100 000 ludności)

Kraj Zapadalność   

(incidence)

Źródło danych

Grecja 0,93 Karakatsani A i wsp. Respir. Med. 2009; 103:1122-1129

Dania 1,3 Hyldegaard C i wsp. Resspir Med.2014;108:793-799

Japonia 2.23 Natsuizaka M i wsp. Am J Respir Crit Care Med 2014; 

190:773-779

Norwegia 4.3 Von Plessen C i wsp. Respir Med  2003;97:428-435

USA 6,8 Raghu G. i wsp. Am J Respir Crit Care Med 

2006;174;810-816

Wielka

Brytania

8.04 Navaratnam V i wsp. Thorax 2011; 66:462-467

Włochy 9,3 Agabiti N. i wsp. Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 

2014;31:191-197

Wartość 

średnia

4,7

JK. 2015



SZACOWANA LICZBA ZACHOROWAŃ NA IPF W POLSCE

Województwo Liczba ludności*

Stan na 

31.12.2013

szacowane

zachorowalność chorobowość

Mazowieckie 5316840 250 909

Śląskie 4599447 216 787

Wielkopolskie 3467016 163 593

Małopolskie 3360581 158 575

Dolnośląskie 2909997 137 498

Łódzkie 2513093 118 430

Pomorskie 2295811 108 393

Lubelskie 2156150 101 369

Podkarpackie 2129294 100 364

Kujawsko-

Pomorskie

2092564 98 358

Zachodnio-

Pomorskie

1718861 81 294

Warmińsko-

Mazurskie

1446915 68 247

Swiętokrzyskie 1268239 60 217

Podlaskie 1194965 56 204

Lubuskie 1021470 48 175

Opolskie 1004416 47 172

POLSKA 38 495 1809 6 585 JK.2015





WAŻNIEJSZE CELE REJESTRÓW i KORZYŚCI

1. Uzyskanie wiarygodnych danych epidemiologicznych

2. Doskonalenie charakterystyki choroby

3. Analiza i ocena jakości opieki zdrowotnej nad chorymi

4. Standaryzacja i optymalizacja procedur leczniczych

5. Tworzenie hipotez naukowych do kontrolowanych 
badań klinicznych

6. Opracowywanie metod profilaktycznych

7. Badanie psychospołecznych skutków choroby

8. Rekrutacja do badań klinicznych

9. Tworzenie  sieci terapeutycznych, systemów 
konsultacji,  wytycznych diagnostyki i leczenia

10.Rozprowadzanie informacji wśród chorych



REJESTRY CHORÓB RZADKICH W KRAJACH UNII 

EUROPEJSKIEJ



REJESTR  IPF (SWP)

OCZEKIWANIA I WYMAGANIA

• Rejestr naukowy z wysokim progiem rekrutacji

• Rozbudowane kryteria włączenia i wyłączenia

• Bardzo duża ilość informacji, w tym wyniki bardzo specjalistycznych 

badań

• Centralna weryfikacja danych (wiarygodność, kompletność) i 

kwalifikacja do rejestru

• Wymaga dużego zespołu, dużego nakładu pracy, jest kosztowny

• Efekt

• Bardzo wyselekcjonowana grupa chorych

• Duża wartość naukowa

• Nie odzwierciedla realnej sytuacji 

• Nie pozwala uzyskać rzeczywistych danych epidemiologicznych



REJESTR  IPF (SWP)

OCZEKIWANIA I WYMAGANIA

• Rejestr kliniczny z niskim progiem rekrutacji

• Mniej informacji

• Nie ma centralnej weryfikacji zgłaszanych danych, możliwe 

konsultacje „on demand”

• Efekt

• Pozwala uzyskać bardziej zbliżony do realnego obraz 

rozpoznawania i leczenia choroby na danym obszarze

• Prawie wszyscy chorzy otrzymujący swoiste leczenie znajdą się w 

rejestrze

• Uzyskane dane epidemiologiczne są zbliżone do rzeczywistych 



REJESTRY  IPF (SWP)

Rejestr   INSIGHT –IPF 

(Investigating Significant Health Trends in Idiopathic 

Pulmonary Fibrosis), utworzony w  2012.

• Sponsor: Gesellschaft fur Wissenschaftstransfer (GWT-

TUD GmbH) w 100% subsydiowane przez Uniwersytet w 

Dreźnie (Technical Univewersity of Dresden) 

• Źródła zbierania danych: 19 specjalistycznych ośrodków 

pneumonologicznych z terenu całych Niemiec

• Rejestr elektroniczny, weryfikacja danych „on-site” w 

ok.20% ośrodków

• 502 chorych (27 Oct.2014).

Behr J i wsp. ERJ Express.Apr.21,2015. doi:10.1183/09031936.00217614
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Rejestr   INSIGHT –IPF 
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REJESTR  IPF (SWP) W REPUBLKICE CZESKIEJ

• Rozpoczęty VI/2012, 

• administrowany przez Instytut Biostatystyki i Analiz (IBA) 

Uniwersytetu Masaryka w Brnie

• Właściciel rejestru: Czeskie Towarzystwo Pneumonoligii i Ftizeologii

• Zawiera dane zbierane z centrów ILD w Republice Czeskiej

• Raporty z Rejestru są wydawane co miesiąc

• Na żądanie: podstawowa ocena statystyczna danych 

demograficznych, badań czynnościowych, HRCT, wyników 

leczenia….

• Raport z 1 marca 2015 – 394 chorych

114 leczonych pirfenidonem, 12 nintedanibem



Centralization of care for IPF in the Czech Republic-

10 centres specialized for ILDs
1. Prague Thomayer Hospital, Department of Pulmonary Medicine

+ General University Hospital in Prague, Department of Tuberculosis and 

Respiratory Diseases

+ Hospital Na Bulovce, Department of Pulmonary Medicine and Thoracic 

Surgery

2. Prague University Hospital in Motol, Department of Pulmonary Medicine

3. Plzen University Hospital Plzen, Department of Tuberculosis and Respiratory Diseases

4. Hradec Kralove

Pardubice

University Hospital Hradec Kralove, Department of Pulmonary Medicine

Regional Hospital Pardubice, Department of Pulmonary Diseases and Tuberculosis

5. Olomouc

Kroměříž

University Hospital Olomouc, Department of Pulmonary Diseases and Tuberculosis

+ Hospital Kromeriz, Department of Pulmonary Medicine and Allergology

6. Brno

Znojmo

Jihlava

University Hospital Brno, Department of Pulmonary Diseases and Tuberculosis

+ Hospital Znojmo, Department of Pulmonary Medicine

+ Hospital Jihlava, Department of Pulmonary Medicine

7. Usti nad Labem Regional Medical Association, JSC - Masaryk Hospital in Usti nad Labem, Department 

of Pulmonary Medicine

8. Ceske Budejovice Hospital Ceske Budejovice, JSC, Department of Pulmonary Medicine and 

Tuberculosis

9. Ostrava

Novy Jicin

University Hospital Ostrava, Department of Tuberculosis and Respiratory Diseases

+ Hospital Novy Jicin, Department of Pulmonary Medicine

10. Zlin Tomas Bata Regional Hospital, JSC, Department of Pulmonary Medicine



European MultiPartner Ipf Registry - EMPIRE

Inicjator projektu:

Uniwersytet Masaryka w Brnie

Instytut Biostatystyki i Analiz (IBA)

Ul. Kotlarska 2

61137 Brno, Republika Czeska

Koordynator/Kierownik Naukowy: prof. Martina Vasakova MD, PhD

Department of respiratory Medicine. Charles university, Prague, Czech 
Republic

Członkowie Komitetu Naukowego (Steering Committee):

CZ:. Ass.Prof. Martina Vasakova, 

CZ:.Dr Martina Sterclowa, Czechy

HU:.Prof.Veronika Muller, Węgry

PL:.Prof. Jan Kuś, Polska

SK:.Prof. Marta Hajkova, Słowacja



EMPIRE

European MultiPartner REgistry

• Badanie wieloośrodkowe, międzynarodowe, nie interwencyjne 

Rejestr chorych na SWP z Republiki Czeskiej i krajów Europy 

Centralnej oraz Wschodniej

• Właściciel danych z dostępem do bazy: narodowe towarzystwa 

pneumonologiczne

• Narodowy przedstawiciel z każdego kraju w Komitecie Naukowym 

(Steering Committee)

• Przewodnicząca/koordynator: prof. Martina Vasakova, 

Dpt of Respiratory Medicine 1st Medical School Charles University

Thomayer Hospital,  Prague  



Państwa z których zbierane są dane do 

rejestru EMPIRE

• Aktualnie uczestniczą: Republika Czeska -10 ośrodków

• Polska – 6 ośrodków, Węgry – 5 ośrodków , Słowacja-6 ośrodków

• Zgłosiły chęć uczestnictwa: Izrael, Turcja, Bułgaria, Chorwacja

• Pozostałe kraje regionu mogą również przystępować



CELE REJESTRU  EMPIRE

• Cele pierwszorzędowe:

• Określenie zachorowalności, 
chorobowości i śmiertelności na 
IPF w krajach Europy Centralnej i 
Wschodniej

• Cele drugorzędowe:

• Opisanie podstawowej 
charakterystyki chorych (wiek, 
płeć, czynniki ryzyka etc.)

• Cele trzeciorzędowe:

• Poznanie rzeczywistego (real life)

stanu diagnostyki i leczenia chorych 
na SWP w krajach ECiW:

- algorytmy diagnostyczne,

- sposoby leczenia,

- wyniki leczenia, przeżycie, jakość 

życia,

- koszty opieki (leczenia).

- Orientacja co do liczby chorych do 
ewentualnych badań klinicznych.



REJESTR IPF DLA EUROPY CENTRALNEJ
European MultiPartner  IPF  Registry - EMPIRE



REJESTR IPF DLA EUROPY CENTRALNEJ
European MultiPartner  IPF  Registry - EMPIRE

• Aktualnie prowadzone projekty badawcze na 

podstawie danych z rejestru:

• Wczesne rozpoznanie IPF – czy ma wpływ na 

przeżycie chorych?

• Analiza fenotypów IPF

• Analiza genomu chorych na IPF (tylko na materiale 

czeskim)


