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Zastrzezenie:

"Wsparcie Komisji Europejskiej przy tworzeniu niniejszej publikacji nie stanowi poparcia dla tresci, ktére odzwierciedlaja
jedynie poglady autoréw, a Komisja nie moze by¢ pociggana do odpowiedzialnosci za jakiekolwiek wykorzystanie zawartych w
niej informac;ji".

Wiecej informacji na temat Unii Europejskiej mozna znalezé w Internecie (http://europa.eu).
Luksemburg: Urzad Publikacji Unii Europejskiej, 2019
© Unia Europejska, 2019

Powielanie jest dozwolone pod warunkiem podania zrédta.
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WPROWADZENIE DO EUROPEJSKIEJ SIECI REFERENCYJNEJ DLA

ERN-RND jest europejska siecig referencyjng ustanowiong i zatwierdzong przez Unie Europejska. ERN-
RND jest infrastrukturg opieki zdrowotnej, ktéra skupia sie na rzadkich chorobach neurologicznych (RND).
Trzy gtéwne filary ERN-RND to: (i) sie¢ ekspertow i osSrodkéw eksperckich, (ii) generowanie, gromadzenie

i rozpowszechnianie wiedzy na temat RND oraz (iii) wdrazanie e-zdrowia, aby umozliwi¢ podrézowanie
wiedzy zamiast pacjentow i rodzin.

ERN-RND zrzesza 32 wiodgce europejskie osrodki eksperckie, jak rowniez 10 partneréw stowarzyszonych
w 20 krajach cztonkowskich i obejmuje bardzo aktywne organizacje pacjentow. Osrodki znajdujg sie w:
Austrii, Belgii, Butgarii, Czechach, Danii, Estonii, Finlandii, Francji, Niemczech, Wegrzech, Wtoszech,
totwie, Litwie, Luksemburgu, Malcie, Holandii, Polsce, Stowenii, Hiszpanii i Wielkiej Brytanii.

Nastepujace grupy chordb sg objete ERN-RND:
e Ataksje i dziedziczne paraplegie spastyczne
e Atypowy parkinsonizm i genetycznie uwarunkowana choroba Parkinsona
e Dystonia, zaburzenia napadowe i neurodegeneracja z akumulacjg zelaza w mézgu
e Otepienie czofowo-skroniowe
e Choroba Huntingtona i inne plasawice
e Leukodystrofie

Szczegdétowe informacje na temat sieci, osrodkéw eksperckich i choréb objetych programem mozna
znalez¢ na stronie internetowej sieci www.ern-rnd.eu.

Zalecenie dotyczqce danych MRI w publikacjach:
Europejska Siec¢ Referencyjna ds. Rzadkich Chorob Neurologicznych zdecydowanie zaleca podawanie co
najmniej nastepujgcych dodatkowych informacji podczas prezentowania obrazéw MRI w publikacjach.

WYLACZENIE ODPOWIEDZIALNOSCI:

Wytyczne kliniczne, zalecenia dotyczgce praktyki, przeglady systematyczne i inne wskazéwki
opublikowane lub zatwierdzone przez ERN-RND albo ktérych wartos¢ zostata potwierdzona przez ERN-
RND, stanowiag ocene aktualnych informacji naukowych i klinicznych, udostepnianych jako materiat
edukacyjny.

Informacje te (1) moga nie obejmowad wszystkich wtasciwych metod leczenia i opieki i nie powinny by¢
traktowane jako wyznacznik standardu opieki; (2) nie sg stale aktualizowane i mogg nie odzwierciedla¢
najnowszej wiedzy (nowe informacje mogty pojawic sie w okresie miedzy przygotowaniem tych informacji
a ich opublikowaniem lub odczytaniem); (3) odnoszg sie jedynie do konkretnie okreslonych zagadnien; (4)
nie nakazujg okreslonej opieki medycznej; (5) nie zastepujg niezaleinej profesjonalnej opinii lekarza
prowadzacego, poniewaz nie uwzgledniajg indywidualnych rdéznic miedzy pacjentami. W kazdym
przypadku lekarz prowadzgcy powinien dostosowac wybrany sposdb postepowania indywidualnie do
danego pacjenta. Korzystanie z informacji jest dobrowolne. Informacje sg udostepniane przez ERN-RND
W oparciu o rzeczywisty stan rzeczy, a ERN-RND nie udziela ani wyraznych ani dorozumianych gwarancji
w odniesieniu do tych informacji. ERN-RND oswiadcza wyraznie, ze nie gwarantuje ani mozliwosci
wykorzystania tych informacji, ani tez ich przydatnosci do okreslonego zastosowania lub celu. ERN-RND
nie ponosi odpowiedzialnosci za szkody osobowe lub rzeczowe, wynikajgce z wykorzystania tych
informacji lub z nimi zwigzane, a takze za ewentualne btedy lub zaniechania.
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METODOLOGIA

Wymagania dotyczgce dodatkowych informacji do obrazéw MRI w publikacjach zostaty opracowane przez
Grupe Chordb Leukodystrofii ERN-RND.

Grupa chordéb dla leukodystrofii:
Koordynatorzy grupy chorobowej:

Nicole Wolf?, Caroline Sevin?

Cztonkowie grupy chorobowej:

Anna Ardissone3; Patrick Aubourg?; Enrico Bertini*; Daniel Boesch®; Sylvia Boesch®; Odile Boespflug-
Tanguy?; Fran Borovecki®; Klara Brozova’; Kyproula Christodoulou®; Tom de Koning®; Antonio Federico'?;
leva Glazere!!; Samuel Gréschel'?; Zoltan Grosz!3; Mario Habek!*; Hans Hartmann®®; Dimitri
Hemelsoet'®; Lena Elisabeth Hjermind’; Klara Hruba®; Thomas Klopstock?®; Pierre Kolber?®; Anneli
Kolk?!; Ingeborg Krageloh-Mann?; Lucia Laugwitz!2; Tobias Mentzel??; Angel Martin Montes?3; Isabella
Moroni3; Jorgen Erik Nielsen'’; Elina Pucite?*; Ettore Salsano?; Ludger Schéls'?; Johanna Uusimaa?>;
Marjo S. van der Knaap?; Eleni Zamba- Papanicolaou®

1VU University Medical Center Amsterdam, Netherlands; 2 Assistance Publique-Hdpitaux de Paris,
Hopital Robert-Debré, France: Reference centre for Leukodystrophies; 3 Foundation IRCCS neurological
institute Carlo Besta, Milan, Italy; # Pediatric Hospital Bambino Gesu, Rome, Italy; > Center for Rare
Movement Disorders / Dpt. of Neurology, Medical University Innsbruck, Austria; ® University Hospital
Cente Zagreb, University Department of Neurology, Croatia; ’ Thomayer Hospital Prague, Czech
Republic;  Cyprus Foundation for Muscular Dystony Research; ° University Medical Center Groningen,
Netherlands; 1© AOU Siena, Italy; ** Pauls Stradins Clinical University Hospital, Riga, Latvia;
Universitatsklinikum Tiibingen, Germany; 1> Semmelweis University, Hungary; * Klinicki bolni¢ki centar
Zagreb, Croatia; 1> Hannover Medical School, Germany; '® Ghent University Hospital, Belgium; 7
Rigshospitalet Copenhagen, Denmark; 8 Motol University Hospital, Czech Republic; 1° Klinikum der
Universitdt Miinchen, Germany; 2° Centre Hospitalier du Luxembourg; 2! Tartu University Hospital,
Estonia; 22 European Leukodystrophy Association - ELA Deutschland; 22 Hospital Universitario La Paz,
Madrid, Spain; 2* Pauls Stradins Clinical University Hospital, Riga, Latvia; 2> Northern Ostrobothnia
Hospital District Oulu; Oulu University Hospital (OUH), Finland

Proces tworzenia schematu blokowego:

e Opracowanie schematow blokowych - czerwiec 2017 r. - czerwiec 2018 r.

e Dyskusja/rewizja w grupie choréb ERN-RND podczas dorocznego spotkania ERN-RND 2018 -
08/06/2018

e Zgoda na dokument wyrazona przez catg grupe chorobowg - 02/10/2018
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MINIMALNE WYMAGANIA DOTYCZACE INFORMACJI PODAWANYCH

WRAZ ZE ZDJECIAMI MRI W PUBLIKACJACH:

Struktura Dotyczy / nie dotyczy

Okotokomorowa istota biata (par occ / temp / fron)

Centralna istota biata (par occ / temp / fron)

Podkorowa istota biata (par occ / temp / fron)

Ciato modzelowate (prawdziwe)

Ciato modzelowate (ciato)

Ciato modzelowate (splenium)

Cortex

Zwoje podstawy mozgu

Wzgodrze

Mezencefalon

Pien mdzgu

Istota biata moézdzku

Jadro zebate

Kora mézdzku

Rdzen kregowy

Kolumny grzbietowe

boczne drogi korowo-rdzeniowe

brzuszne drogi korowo-rdzeniowe

istota szara

0Ogodlne

Zanik nadnamiotowy: wewnetrzne przestrzenie CSF

Zanik nadnamiotowy: zewnetrzne przestrzenie CSF

Zanik mézdzku: vermis

Zanik mézdzku: pétkule

Inne waine ustalenia
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llustracja (minimalne wymagania) poziom

osiowy t2 centrum semiovale

Zwoje podstawy mdézgu / wzgdrza

(mezencefalon)

istota biata mdézdzku

obraz ugiecia (T1 lub T2) srodkowy strzatkowy

ZAWSZE nalezy podac wiek podczas badania MRI

dodatkowe obrazy w zaleznosci od patologii

T1 (z kontrastem/bez kontrastu)

FLAIR

SWI

DWI (w tym ADC)

Opisac ustalenia dotyczgce | gdzie dominuje?

materii, uzywajac konfluentny / wieloogniskowy

standardowej terminologii. [ Wzmocnienie kontrastu?

torbielowaty/rzadki?

symetryczny / asymetryczny?

inne cechy (zwapnienia, mikrokrwawienia...)

intensywnos¢ sygnatu w T2 i T1
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