Informacja o projekcie badawczym dotyczacym chorych z choroba Wilsona przeznaczona dla pacjentow dorostych wraz z
formularzem zgody swiadome;j.

Informacja dla pacjenta.

U Pana/Pani wilasnie ustalono rozpoznanie choroby Wilsona. Stworzona zostala europejska
baza danych pacjentow z nowo- rozpoznana choroba Wilsona. Dlatego zwracamy sig z prosba
o zgodg aby wpisa¢ dane dotyczace choroby Pana/Pani do tej bazy. Zanim podejmie Pan/Pani
decyzje wazne jest aby wyjasni¢ znaczenie bazy danych i co ona bedzie zawierata. Prosimy o
doktadne przeczytanie zalaczonych informacji i przedyskutowanie ich z innymi osobami w
razie watpliwos$ci. Prosimy o zgloszenie nam wszelkich niejasnosci, jesteSmy gotowi udzielié
wszelkich informacji zwigzanych z baza danych. Prosimy o spokojne rozwazenie udziatu w
bazie danych.

Dzigkujemy za przeczytanie dokumentu. W dalszym ciagu tekstu choroba Wilsona bedzie
okreslona skrotem CW.

Jaki jest cel badania?

Obecnie wiemy do$¢ duzo na temat CW, pozostaje do wyjasnienia jednak wiele zagadnien.
Ponizej przedstawiamy pytania, na ktore nalezy udzieli¢ odpowiedzi:

1. Jaka jest czgsto$¢ choroby. Szacunkowe dane mowia o czgstosci 1 na 30 000 do 1 na
100 000 os6b. Nie wiemy, czy dane te odpowiadaja rzeczywistej czgstosci
wystgpowania choroby, czy tez nadrozpoznawalnosci lub zbyt niskiej
rozpoznawalnosci choroby.

2. U niektérych pacjentéw z CW stwierdza si¢ gtownie uszkodzenie watroby, u innych
objawy neurologiczne, a u niektorych jeszcze inne objawy kliniczne. Istotna jest dla
nas wiedza na temat czg¢stosci wystepowania tych réznych grup objawow.

3. Niekiedy rozpoznanie choroby sprawia duze trudnosci. Istnieja badania laboratoryjne
dla ustalenia rozpoznania, lecz niekiedy wyniki tych badan nie daja rozstrzygnigcia.
Problemem moze by¢ odroznienie chorych od zwyktych nosicieli genu choroby
Wilsona. Dlatego potrzebujemy wigcej informacji wskazujacych na najlepsze badania
diagnostyczne lub kombinacje takich badan.

4. 0Od czasu odkrycia genu choroby Wilsona mozliwe jest diagnozowanie tej choroby
przy pomocy analizy DNA. Dlaczego nie u wszystkich pacjentoéw?. Przyczyna jest
roznorodno$¢ mutacji prowadzacych do CW. Wiemy, ze w Europie Wschodniej
pewna szczego6lna mutacja jest spotykana niezwykle czgsto, co sprzyja ustaleniu
rozpoznania. Natomiast w innych czg$ciach Europy istnieje duza roznorodno$¢
mutacji. PowinniSmy dowiedzie¢ si¢ jakie sa najczestsze mutacje w roznych czgsciach
Europy.

5. Czy roézne mutacje sa przyczyna réznych zaburzen w CW. Istnieja dane, wskazujace
ze jedna szczegodlna mutacja sprzyja wystgpowaniu objawow neurologicznych. Nie
wyjasnia to jednak wszystkich réznych rodzajow problemow klinicznych w CW,
poniewaz chorzy z ta sama mutacja moga mie¢ zupelnie rézne objawy kliniczne.
Dlatego powinni$my szuka¢ dodatkowych gendéw modyfikujacych efekt dziatania
mutacji typowych dla CW.

6. jakie sa najlepsze leki w leczeniu CW. Obecnie dysponujemy kilkoma lekami, jak
penicilamina, trientine, siarczan lub octan cynku. Jedyna metoda rozstrzygajaca o
skutecznos$ci dziatania leku w poréwnaniu z pozostatymi w okreslonej chorobie jest
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badanie kontrolowane z randomizacja. Zanim rozpoczniemy planowanie badania,
musimy wiedzie¢ dokladnie ilu pacjentow mozna zaliczy¢ do poszczegodlnych
kategorii klinicznych. To zadanie spoczywa na programie EuroWilson- wyszukiwaniu
pacjentow z roznymi objawami klinicznymi.

7. Niektorzy pacjenci maja tak uszkodzona watrobe, ze konieczne jest przeszczepienie
watroby. Poprzez doktadne zebranie danych o tych chorych mamy nadziej¢ nauczy¢
sig wezesnego rozpoznawania CW i poprawy ich leczenia.

8. Potrzebujemy wigcej informacji na temat odleglych efektow leczenia pacjentow z
CW. Projekt EuroWilson podlega finansowaniu przez 4 lata, lecz mamy nadziej¢ na
jego kontynuacje po tym okresie, tak aby zebra¢ informacje na temat postepu choroby
przez wiele lat.

9. W przypadku ustalenia rozpoznania CW w rodzinie, czasami mozliwe jest
rozpoznanie choroby u brata lub siostry, ktorzy maja geny CW lecz jeszcze nie
wystapity u nich objawy kliniczne. Musimy podja¢ decyzje o najlepszej metodzie
leczenia takich bezobjawowych chorych. Po pierwsze musimy dowiedzie¢ si¢ ilu jest
takich mtodych ludzi w Europie i co si¢ z nimi obecnie dzieje.

Dlaczego wybrano mnie?

Wybrano Ciebie, poniewaz masz chorob¢ Wilsona i poniewaz chcemy zebra¢ informacje o
kazdym pacjencie z ta choroba w catej Europie.

Co si¢ stanie ze mng jesli wezme udzial w badaniu?

Nie zobowigzuje to Pana/pani do jakiegokolwiek dziatania. Nie zostana przeprowadzone
jakiekolwiek dodatkowe badania czy tez dodatkowe wizyty szpitalne poza wymaganymi
opieka szpitalna.

W tym rozdziale wyjasnimy co si¢ stanie, jesli Pan/Pani wyrazi zgodg¢ na udziat w badaniu.

Lekarz nadzorujacy leczenie lub inny lekarz w kraju zajmujacy si¢ choroba Wilsona
wprowadzi Pana/pani dane na temat choroby i wynikow badan do komputera. Komputer
znajduje si¢ w Grenoble, we Francji. Lekarz wprowadzajacy dane dysponuje specjalna karta i
utajnionym hastem, oraz czytnikiem karty podtaczanym do komputera. Ten czytnik karty
potrafi kodowa¢ dane tak, ze nikt inny postugujacy si¢ Internetem nie moze uzyskac¢ do nich
dostgpu. Dane Pana/Pani beda wpisane anonimowo, w zwiazku z czym komputer w Grenoble
nie uzyska informacji o nazwisku i adresie. Dane zostang przypisane okreslonemu numerowi i
tylko lekarz wprowadzajacy dane bedzie wiedzial jaki nadano Panu/pani numer.

Lekarze opiekujacy si¢ Panem/Pania beda musieli wysta¢ probke krwi do laboratorium
genetycznego. Tam zostana przebadane mutacje wywolujace CW. Takie postgpowanie
wchodzi w zakres diagnostyki choroby. Prosimy o zgod¢ Pana/Pani na zabezpieczenie i
przechowywanie takiej proby w zabezpieczeniu, i wykorzystanie je tylko w celach
diagnostycznych, jak wymienione ponize;.

1. Poprawa metod diagnostycznych. Metody, ktorymi poslugujemy si¢ obecnie dla
stwierdzenia mutacji sa znacznie lepsze niz kilka lat temu. Oczekujemy dalszego
postepu i1 rozwoju metod w przysztosci. Te nowe metody wymagaja sprawdzenia na
prébach pobranych od pacjentéw z ustalonym rozpoznaniem. To znaczy, ze proba juz
przebadania przy pomocy obecnych testow poddawana jest powtdérnemu badaniu
nowymi metodami.
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2. Kontrola jakosci. Wszystkie laboratoria wykonujace badania na probach pacjentow
powinny by¢ sprawdzone aby uzyska¢ pewno$¢, ze ich wyniki sa dokladne i
wiarygodne. Ocena mutacji w CW jest przeprowadzana przez nieliczne laboratoria w
Europie. Planujemy wyselekcjonowanie prob od niewielkiej liczby pacjentow i
zaproponowanie laboratoriom ponownej ich analizy, aby upewni¢ si¢ ze laboratoria
dobrze wykonuja oznaczenia. Zanim jakiekolwiek proby zostana wykorzystane w tym
celu, beda opisane w sposob anonimowy, tak aby Pana/Pani nazwisko nie trafilo do
zadnego laboratorium. Pan/Pani osobiScie nie odniesie z tego korzysci, ale w ten
sposob podaruje Pan/Pani bezcenny prezent laboratorium badawczemu.

3. Geny modyfikujace. Nie rozumiemy dlaczego rézni pacjenci z doktadnie takimi
samymi mutacjami moga prezentowac rozne objawy kliniczne, lub podobne objawy o
r6znym nasileniu. Mozliwe jest, Ze inne geny zmieniaja efekt dziatania genu typowego
dla CW. W przyszlosci bedziemy w stanie by¢ moze bada¢ nowe geny modyfikujace.
Chociaz te badania nie sa teraz planowane, mozliwe jest ich rozpoczgcie w
przysztosci. Konieczne bedzie powiazanie mutacji stwierdzonych w Pana/pani probie
z objawami klinicznymi stwierdzanymi u Pana/Pani, lecz nie bgdzie przy tym
uzywane nazwisko. Proby i objawy kliniczne beda dostgpne anonimowo. Pan/Pani nie
skorzysta bezposrednio z tych badan, ale jest to cenny podarunek proby dla zespotu
badawczego.

Poprzez opisanie wykorzystania pozostalosci proby na takie cele okreslane jako podarunek
rozumiemy:

1. ze dobrowolnie oddaje Pan/pani probe dla celow badawczych
2. 2.1 oddaje Pan/pani wszelkie prawa do informacji, ktore zostang uzyskane a takich
badan na Pana/pani probie.

Taki podarunek jest warunkowy, a te warunki sa okreslone nastepujaco:

1. nie zostana przeprowadzone zadne badania na probie, ktore moglyby okaza¢ sig
niekorzystne dla Pana/Pani interesow

2. nie begdzie mozliwe rozpoznanie Pana/Pani w zadnej publikacji lub doniesieniu, ktore
jest wynikiem tego badania

3. proba Pana/Pani nie bedzie wykorzystana w celach komercjalnych i Zaden z badaczy
nie bedzie czerpat korzysci z badan wykorzystujacych tg probe

4. wyraza Pan/Pani zgodg tylko na badania i dziatania wymienione powyzej

projekt badawczy dotyczacy gendéw modyfikujacych bedzie przedstawiony komisji

etycznej do oceny zanim zostanie rozpoczety.

e

Czy musze¢ wzia¢ udzial w badaniu?

To zalezy od Pana/Pani czy udostepnione zostana dane do wilaczenia do bazy danych. Jesli
wyrazi Pan/pani zgod¢ na udzial w badaniu, otrzyma Pan/Pani ten formularz informacyjny
oraz zostanie Pan/Pani poproszony o podpisanie swiadomej zgody. Decyzja o rezygnacji z
badania w kazdym okresie, czy tez podjecie decyzji o nie wlaczeniu do badania, nie wptynie
na zasady dalszej opieki lekarskiej. Jesli poprosi Pan/Pani o wylaczenie z badania, zwrocimy
si¢ z prosba do Pana/Pani o zgodg¢ na zatrzymanie minimum zakodowanych danych (wiek,
pte¢, kategoria kliniczna) poniewaz pomoze nam to ustali¢ ilu pacjentow jest w sumie, ale
Pana/Pani zyczenia w tej kwestii beda respektowane.
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Do Pana/Pani nalezy decydowanie czy mozna wykonywa¢ badania na prébach DNA.
Czy mdj udzial w badaniu bedzie zachowany w tajemnicy?

Wszystkie zebrane informacje o Panu/Pani podczas badania beda traktowane $cisle poufnie.
Kazda informacja o Panu/Pani wprowadzona do bazy danych bedzie pozbawiona Pana/Pani
nazwiska, adresu tak aby niemozliwe byto rozpoznanie osoby.

Pana/Pani lekarz prowadzacy begdzie informowany o udziale Pana/Pani w bazie danych,
dopdki nie zostanie wyrazona che¢ rezygnaciji.

Jesli zgodzi sie¢ Pan/Pani na udzial w badaniu, wtedy zakodowana informacja o Pana/Pani
przypadku zostanie przekazana badaczom w krajach, w ktorych istniejq inne przepisy
chroniqce pacjenta niz w Polsce.

Jaki rodzaj danych bedzie zbierany?

To sa rodzaje danych, ktore bgda zbierane, oraz przyczyny ich gromadzenia.

Dane Przyczyny zebranych danych
Wiek CW przebiega inaczej u dzieci i dorostych
Ple¢ Nie wiemy czy istnieja roznice cigzkosci przebiegu

pomigdzy kobietami i m¢zczyznami

Objawy  kliniczne  w | Niektorzy pacjenci z CW maja objawy watrobowe, inni

momencie ustalenia | neurologiczne, kolejni inne objawy kliniczne.
rozpoznania

Badania laboratoryjne w | Po to aby zespot mogt ustali¢ czy rozpoznanie CW jest
momencie ustalenia | oczywiste.

rozpoznania

Mutacje Po to abysmy mogli ustali¢ czy poszczegolne mutacje sa

zwiazane ze szczego6lnymi objawami klinicznymi, czy
tez lepsza badz gorsza odpowiedzig na leczenie.

Podawane leki Chcemy wiedzie¢ jakie schematy leczenia sa stosowane
Europie

Objawy kliniczne co rok | Po to aby$my wiedzieli jak rdézne grupy pacjentow
po ustaleniu rozpoznania | reaguja na leczenie.

Badania laboratoryjne po | Po to abysSmy wiedzieli jak leczenie Pani/Panu pomaga.
ustaleniu rozpoznania

Jak dlugo moje dane beda przechowywane?

Projekt bedzie finansowany przez 4 lata. Mamy nadzieje, iz p6zniej rOwniez otrzymamy
srodki na kontynuacje bazy danych i rozpoczgcie badan klinicznych réznych sposobow
leczenia. CW trwa przez cale zycie i wymaga ciaglego leczenia. Wydaje si¢ wazne jak
pacjenci czuja si¢ przez wiele lat obserwacji. Bedziemy wigc prosic o pozwolenie na
przechowanie Panstwa anonimowych danych tak dlugo jak dlugo bedziemy w stanie
zapewni¢ bezpieczna pracg bazy danych.

Jezeli po uplywie 4 lat nie otrzymamy wigcej funduszy na kontynuacj¢ bazy, wtedy wszystkie
W niej zapisy zostana zniszczone.
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Jak dlugo prébka mojego DNA bedzie przechowywana, jezeli zgodze si¢ na jej
zabezpieczenie?

Bedzie przechowywana 4 lata jako cze$¢ tego projektu. Mamy nadzieje, ze pozniej
otrzymamy dalsze fundusze na kontynuacj¢ badan i bedziemy prosi¢ o przedtyuzenie zgody

na przechowywanie DNA tak dtugo jak dlugo bgdziemy w stanie finansowa¢ badania.

Czy ta probka bedzie uzyta w nastepujacych celach?

¢ Badania przemystowe Nie
¢ Badania nad innymi niz CW chorobami Nie
¢ Inny cel naukowy Nie

Czy moge zgodzic si¢ tylko na cze¢$¢ projektu?

Oczywiscie. Na przyktad moze Pan/Pani zgodzi¢ si¢ na uczestnictwo w bazie danych a nie
zgodzi¢ na badanie DNA. Jezeli Pan/Pani nie chce aby wszystkie dane byly zapisane w bazie
poprosimy tylko o niezbedne minimum, ktére pozwoli nam prowadzi¢ statystyke pacjentow.
Czy z uczestnictwa w projekcie wynikaja dla mnie bezposrednio jakie$ korzysci?

Nie. Ten projekt ma na celu poprawe¢ wynikow leczenia pacjentow z CW w przysziosci.

Jakie s mozliwe szkody i ryzyko wynikajace z uczestnictwa w projekcie?

Wierzymy, ze nie ma zadnego ryzyka.

Gdzie moge znalez¢ wigcej informacji o Chorobie Wilsona?

Na stronie internetowej www.eurowilson.org

Co si¢ stanie jezeli pojawia si¢ nowe wiadomosci 0 CW?

Jezeli dodatkowe wiadomosci o CW wukaza si¢ w trakcie trwania projektu, zostana
umieszczone na strnie internetowe;.

Co stanie si¢ z wynikami projektu?
Wyniki te zostana opublikowane w medycznej literaturze specjalistycznej. Raport z trwania

badania i kazdy opublikowany artykut pojawi si¢ na stronie internetowej
www.eurowilson.org. Pana/Pani dane nie beda wymienione w zadnej publikacji.

Kto jest organizatorem i sponsorem badan?

Projekt jest finansowany przez Uni¢ Europejska. Nazywamy go ,,Skoordynowana Akcja”,
bowiem lekarze z 15 roznych krajow spotkali si¢ aby utworzy¢ konsorcjum aby go
porzeprowadzi¢. Kierowny jest przez Uniwersytet w Sheffield. Osrodki i1 lekarze
uczestniczacy w projekcie sa wymienieni na stronie internetowe;.
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Lekarze bioracy udzial w projekcie nie sa za to wynagradzani, ale koszty podrézy i
uczestnictwa w spotkaniach w ramach projektu sa im zwracane.

Kto nadzoruje projekt?

The Trent Multi-Centre Research Ethics Comittee. REC reference number 04/MRE04/65

Kontakt celem uzyskania blizszych informacji
Osoby, od ktoérych moze Pan/Pani uzyska¢ blizsze informacje to

Lekarz opiekujacy si¢ Panem/Pania bezposrednio, badz

Dr hab. Piotr Socha Professor Stuart Tanner
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii Sheffield Children’s Hospital
i Immunologii IP CZD Western Bank

Warszawa, Al. Dzieci Polskich 20 Sheffield S10 2TH

Tel. +48 22 815 73 84 Tel. 0114 271 7303

Fax. +48 22 815 73 82 Fax. 0114 275 5364

Lub na stronie internetowej www.eurowilson.org

Dzigkujemy za uczestnictwo w projekcie. To jest kopia informacji dla pacjenta, ktora
Pan/Pani powinien zabra¢ ze soba. Prosze rowniez zabra¢ ze soba jedna kopie zgody
$wiadome;j.

Wersja 1.0 06/06/2005
Strona 6 z 7



Informacja o projekcie badawczym dotyczacym chorych z choroba Wilsona przeznaczona dla pacjentow dorostych wraz z
formularzem zgody swiadome;j.

Swiadoma zgoda dla pacjentéw dorostych

Tytut projektu:
Choroba Wilsona: Stworzenie europejskiej klinicznej bazy danych i opracowanie projektu
dobranych losowo kontrolowanych badan klinicznych.

Nazwisko badacza: Profesor Stuart Tanner, Uniwersytet w Sheffield, Tel. +44 01142717303
Nazwisko badacza w Polsce: Dr hab. Piotr Socha, Centrum Zdrowia Dziecka, tel. 22 8157384

Prosze
wpisac swoje
inicjaty
1. Potwierdzam, ze przeczytalem i zrozumiatlem informacj¢ o projekcie
badawczym dotyczacym chorych z choroba Wilsona dla pacjentow
dorostych datowana 06/06/2005, wersja 1.0 i miatem mozliwo$¢ zadania
pytan.
2. Zrozumialem, ze moje uczestnictwo jest dobrowolne, i moge w kazdej
chwili z niego zrezygnowac bez podania przyczyny bez wplywu na moje
prawa i opieke medyczna
3. Zgadzam si¢ zeby dane z mojej historii choroby zostaly wpisane do
europejskiej bazy danych. Moje nazwisko i adres pozostana utajnione.
4. Zgadzam si¢ aby probka mojej krwi na badania genetyczne zostata uzyta
tak jak opisano powyzej w dokumencie.
5. Prosz¢ zawiadomi¢ mojego lekarza rodzinnego, ze zostalem wiaczony do
bazy danych
6. Zgadzam si¢ aby moje dane zostaly przestane do krajow gdzie
obowigzuja inne prawa dotyczace poufnosci danych osobowych niz w
Polsce.
Nazwisko pacjenta Podpis Data
Nazwisko lekarza Podpis Data
przyjmujacego zgode
Nazwisko badacza Podpis Data
1 kopia dla pacjenta; 1 kopia dla badacza; 1 kopia dla dokumentacji szpitalnej
Wersja 1.0 06/06/2005

Strona 7 z 7



