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ZENTRALES REGISTER FUR ANGEBORENE STORUNGEN DER
BLUTBILDUNG
(CONGENITAL BONE MARROW FAILURE SYNDROMES)
- Erwachsene Patienten oder Erziehungsberechtigte/Eltern fir Minderjéhrige Patienten -

KONTAKT: Zentrales Register fiir angeborene Stérungen der Blutbildung
Abteilung Molekulare Hdmatopoese
Kinderklinik der Medizinischen Hochschule Hannover
Carl-Neuberg-Str. 1
30625 Hannover
Tel: 0511-557105 Fax: 0511-557106 E-mail: kontakt@bmfs.de

Einleitung

Der Begriff ,,angeborene Stérungen der Blutbildung* beschreibt einen Zustand, der durch eine unzu-
reichende Ausreifung von Blutzellen charakterisiert ist. Rote Blutkorperchen, weil3e Blutkdrperchen
und Blutplattchen entstehen im Knochenmark. Bei angeborenen Stérungen der Blutbildung kénnen all
diese Zelllinien einzeln oder gemeinsam betroffen sein. Mdgliche Folgen dieser Knochenmarkinsuffi-
zienz sind Blutarmut (Anamie), Blutungsneigung oder Infektionen. Einige Erkrankungen dieses For-
menkreises zeichnen sich nicht nur durch Auffalligkeiten im Blutsystem, sondern auch durch eine Be-
eintrachtigung anderer Organsysteme aus. Beispielhaft sind folgende Erkrankungen erwahnt:

- Diamand-Blackfan Andmie

- Fanconi Andmie

- Kongenitale Dyserythropoetische Anamie

- Kongenitale amegakaryozytére Thrombozytopenie

- Schwere kongenitale Neutropenie

- Syndromale Knochenmarkinsuffizienzen

- TAR (Thrombozytopenie mit Abwesenheit des Radius)

- Andere

Fur einige der oben erwahnten Erkrankungen wurden bereits Studien und/oder Register in Deutschland
eingerichtet:

CDA-Studie, Leitung Herr Professor Heimpel in Ulm

DBA-Studie, Leitung Frau Professor Niemeyer in Freiburg

FA-Reqgister, Leitung Herr Dr. Ebell in Berlin und Professor Hanenberg in Disseldorf
SCN-Register, Leitung Frau Dr. Zeidler und Herr Professor Welte in Hannover

Die verantwortlichen Projektleiter haben sich nun in einer interdisziplinaren Initiative zusammenge-
schlossen und wollen mit dem hier vorgestellten Register die bereits bestehenden Initiativen ergénzen.

Die Ziele des Zentralen Registers fur angeborene Stérungen der Blutbildung in Deutschland sind:

e Die Dokumentation des Langzeitverlaufs der angeborenen Stérungen der Blutbildung, um schon
frihzeitig auf mogliche klinisch-relevante Verédnderungen aufmerksam zu werden. Insbesondere
soll die Bedeutung der Erkrankung fur das Leben der Betroffenen aus ihrer eigenen und der Sicht
ihrer Familien dokumentiert werden.
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e Untersuchungen zum Auftreten, der Entwicklung und der Prognose krankheitsspezifischer Begleit-
symptome oder Folgeerkrankungen: Organbeteiligungen und Organfunktionen, Auftreten von Fol-
geerkrankungen (z.B. Leuk&mien und anderen bosartigen Erkrankungen).

o Der Aufbau eines Netzwerks von Facharzten fir Bluterkrankungen, Kinderarzten und anderen be-
handelnden Arzten und von Patientengruppen, um das Wissen uber die angeborenen Stérungen der
Blutbildung und ihrer Gemeinsamkeiten stetig zu vergroRern.

e Der Ausbau der bereits bestehenden Datenbanken fiir zukiinftige wissenschaftliche Auswertungen
mit dem Ziel der Verbesserung von Diagnose und Therapie der angeborenen Stérungen der Blutbil-
dung.

e Die Aufklarung der genetischen Ursachen von angeborenen Stérungen der Blutbildung, um aus
diesem Wissen das diagnostische und therapeutische VVorgehen zu verbessern.

Die Suche nach den genetischen Ursachen der verschiedenen Erkrankungsformen und die Charakteri-
sierung von Zweiterkrankungen erfordert die fachiibergreifende Zusammenarbeit vieler Arzte und For-
schergruppen. Wir mochten Sie selbst als Patient oder als Eltern oder rechtméaRiger Vormund eines
minderjahrigen Patienten herzlich einladen, an unserem Zentralen Register fur angeborene Stérungen
der Blutbildung mitzuwirken. Das Register wird vom Bundesministerium fir Bildung und Forschung
finanziell unterstutzt und soll die Expertisen der verschiedenen Register zusammenfthren.

Falls Sie der Teilnahme an diesen krankheitsspezifischen Registern/Studien bereits mit einem eigenen
Informationsbogen zugestimmt haben, bitten wir hiermit um das zusétzliche Einverstandnis, dass wir
die Daten teilweise zusammenfihren, um so Vergleiche der Erkrankungsgruppen zu ermdglichen.
Falls Sie bislang noch nicht teilgenommen haben, bitten wir hiermit um Ihr Einverstandnis die Daten
zum Erkrankungsverlauf in dem jeweiligen krankheitsspezifischen Register/Studie aufzunehmen und
an das zentrale Register weiterleiten zu durfen.

Zunachst mochten wir Ihnen einige wichtige Informationen geben:

1. lhre Teilnahme im Zentralen Register ist selbstverstandlich freiwillig.

2. Wenn Sie nicht am Register teilnehmen, oder lhr Einverstdndnis zur Teilnahme zurlckziehen,
werden lhnen dadurch keine Nachteile entstehen.

3. Mdglicherweise entstehen lhnen selbst noch keine unmittelbaren personlichen Vorteile aus der
Teilnahme. Durch unsere Forschungen und die Auswertungen der Daten erhoffen wir uns aller-
dings Erkenntnisse, die fiir die Behandlung von Patienten mit Ihrer Erkrankung von Nutzen sind.

Bevor Sie sich fir die Teilnahme an diesem Projekt entscheiden, sollten Sie ihre Fragen mit den Ver-
antwortlichen des Registers, mit der Familie, Ihrem Hausarzt oder anderen medizinisch ausgebildeten
Personen erortern.

Datenbank und Datenauswertung im Zentralen Register

Das Zentrale Register, in dem die klinischen Informationen der registrierten Patienten nach den gel-
tenden Datenschutzbestimmungen der Bundesldnder gesammelt und verarbeitet werden, wird an der
Medizinischen Hochschule Hannover gefuihrt. Alle Mitarbeiter unterliegen der arztlichen und medizi-
nischen Schweigepflicht. Die Daten werden personenbezogen erfasst. Die personenbezogene Erfas-
sung ist erforderlich, um direkt mit den Patienten und Familien Kontakt aufnehmen zu kénnen und um
neue Informationen, die sich aus der Registerauswertung oder den Forschungsprojekten ergeben, falls
gewdnscht, direkt weitergeben zu kénnen.
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Aufnahme in das Zentrale Register Angeborene Stérungen der Blutbildung

Fur die Aufnahme in das Zentrale Register bendtigen wir von lhnen und gegebenenfalls einem erzie-
hungsberechtigten Elternteil oder Vormund die schriftliche Erlaubnis, Daten aus medizinischen Be-
richten aus den Einzelregistern zu tbernehmen, und in begrindeten Fallen medizinische Berichte von
den behandelnden Arzten zu erfragen und zu dokumentieren. Nach der Aufnahme ins Register (Regist-
rierung) und bei der jahrlichen Verlaufserhebung werden folgende Informationen von den Einzelregis-
tern Ubertragen und ggf. von Ihnen und/oder Ihrem behandelnden Arzt erfragt:

Diagnose

Wichtige Befunde (Organverénderungen, Zweiterkrankungen, Infektionen)

Psychosoziale Faktoren (Entwicklungsstand, Schulbildung, Berufstatigkeit)

Angaben zur Behandlung (Medikamente, Dauer der Behandlung)

Familienanamnese (weitere Erkrankte in der weiteren Verwandtschaft mit Angabe des Ver-
wandtschaftsgrades)

Zusétzlich werden folgende Befunde dokumentiert:

e Knochenmarksbefund
Chromosomenanalyse von Knochenmarkszellen
Blutbildanalysen
Molekulargenetische Analysen
Neuropsychologische Diagnostik

Informationen zur Behandlung der Erkrankung sowie bedeutsame, neueste Forschungsergebnisse wer-
den nur auf ausdriicklichen Wunsch des Patienten (oder der Familie) direkt an die registrierten Perso-
nen weitergegeben. Eine Abgleichung dieser Daten mit den in Deutschland existierenden zentralen
Krebsregistern (z.B. Kinderkrebsregister in Mainz) ist geplant.

Selbstverstandlich unterliegen alle Ergebnisse der arztlichen Schweigepflicht und werden
vertraulich behandelt!

Zugang zu Forschungsergebnissen

Das Zentrale Register plant keine routinemélRige Weitergabe von wissenschaftlichen Befunden aus der
experimentellen Forschung direkt an den Patienten oder behandelnde Arzte. Interessante Ergebnisse
des Projektes werden im Internet unter www.bmfs.de, www.bmfs-network.de, www.bone-marrow-
failure-syndromes.de oder www.blutbildungsstoerungen.de verdffentlicht. Die Leiter der erkrankungs-
spezifischen Einzelregister werden neueste Erkenntnisse weiterhin in Fachjournalen veroffentlichen
und auf wissenschaftlichen Fachtagungen prasentieren.
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Weitere wichtige Informationen

1. Vertraulichkeit. Das Deutsche Datenschutzgesetz schitzt die Vertraulichkeit Ihrer vom Zentra-
len Register erhobenen medizinischen Daten. Sie sollten dennoch wissen, dass das Datenschutzge-
setz die Weitergabe bestimmter Daten auch ohne Ihr zusatzliches Einverstandnis erlaubt, beispiels-
weise, wenn das Bundesgesundheitsamt Daten anfordert. Im Fall, dass Forschungsergebnisse des
Zentralen Registers in medizinischen Fachzeitschriften vertffentlicht oder bei wissenschaftlichen
Tagungen vorgestellt werden, werden diese zuvor vollstandig verschlisselt. Einzelne Patienten sind
dadurch nicht mehr identifizierbar.

2. Probleme oder Fragen. Bei Problemen oder Fragen zum Register, oder tber Ihre Rechte als
registrierter Patient, kontaktieren Sie bitte die Koordinatoren des Zentralen Registers in der Medizi-
nischen Hochschule Hannover, Telefon: 0511-557105 und Fax 0511-557106.

3. Einverstandnis Dokument. Bitte bewahren Sie dieses Dokument sorgfaltig fur Ihre Unterlagen
auf.

BITTE FULLEN SIE DIE ENTSPRECHENDEN ABSCHNITTE UNTEN AUS:

A. Einverstéandnis des Patienten B. Einverstandnis der Eltern von minderjéhrigen
Patienten.

Ich habe die Erklérungen zu diesem Projekt gelesen und hatte Ich habe die Erklarungen zu diesem Projekt gelesen und hatte

Gelegenheit, Fragen zu stellen und zu diskutieren. Ich erklére Gelegenheit, Fragen zu stellen und zu diskutieren. Ich/wir

mich hiermit einverstanden, am Zentralen Register fiir angebore- erteile(n) hiermit das Einverstdndnis fur die Teilnahme mei-

ne Stérungen der Blutbildung teilzunehmen. nes/ unseres Kindes am Zentralen Register flr angeborene

Stdrungen der Blutbildung.

Unterschrift des Patienten Datum Unterschrift der Eltern/Gesetzlichen Vertreter Datum

C. Mindliche Zustimmung des Kindes (Falls zutreffend)
Die Information in der oben beschriebenen Einverstandniserklarung wurde meinem Kind beschrieben und mein Kind ist mit der
Teilnahme am Zentralen Register fir angeborene Stérungen der Blutbildung einverstanden.

Unterschrift der Eltern/Gesetzlichen Vertreter Datum Unterschrift des Kindes Datum

DIESE EINVERSTANDNISERKLARUNG WURDE AM 02.06.2009. DURCH DIE ETHIK-KOMMISSION DER
MEDIZINISCHEN HOCHSCHULE HANNOVER GENEHMIGT

Unterschrift des Studienleiters Datum Unterschrift des Zeugen Datum
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Kopie flr das Register

Patienten Identifikation:

Weitere wichtige Informationen

1. Vertraulichkeit. Das Deutsche Datenschutzgesetz schitzt die Vertraulichkeit Ihrer vom Zentra-
len Register erhobenen medizinischen Daten. Sie sollten dennoch wissen, dass das Datenschutzge-
setz die Weitergabe bestimmter Daten auch ohne lhr zusatzliches Einverstandnis erlaubt, beispiels-
weise, wenn das Bundesgesundheitsamt Daten anfordert. Im Fall, dass Forschungsergebnisse des
Zentralen Registers in medizinischen Fachzeitschriften veroffentlicht oder bei wissenschaftlichen
Tagungen vorgestellt werden, werden diese zuvor vollstandig verschlisselt. Einzelne Patienten sind
dadurch nicht mehr identifizierbar.

2. Probleme oder Fragen. Bei Problemen oder Fragen zum Register, oder tber Ihre Rechte als
registrierter Patient, kontaktieren Sie bitte die Koordinatoren des Zentralen Registers in der Medizi-
nischen Hochschule Hannover, Telefon: 0511-557105 und Fax 0511-557106.

3. Einverstandnis Dokument. Bitte leiten Sie dieses Exemplar an das Zentrale Register in Han-
nover weiter und bewahren Sie das ubrige Dokument fur Ihre Unterlagen sorgféltig auf.

BITTE FULLEN SIE DIE ENTSPRECHENDEN ABSCHNITTE UNTEN AUS:

A. Einverstandnis des Patienten B. Einverstandnis der Eltern von minderjéhrigen
Patienten.

Ich habe die Erklarungen zu diesem Projekt gelesen und hatte Ich habe die Erklarungen zu diesem Projekt gelesen und hatte

Gelegenheit, Fragen zu stellen und zu diskutieren. Ich erklére Gelegenheit, Fragen zu stellen und zu diskutieren. Ich/wir

mich hiermit einverstanden, am Zentralen Register flir angebore- erteile(n) hiermit das Einverstandnis fiir die Teilnahme mei-

ne Stdrungen der Blutbildung teilzunehmen. nes/ unseres Kindes am Zentralen Register fir angeborene

Stérungen der Blutbildung.

Unterschrift des Patienten Datum Unterschrift der Eltern/Gesetzlichen Vertreter Datum

C. Maindliche Zustimmung des Kindes (Falls zutreffend)
Die Information in der oben beschriebenen Einverstandniserkldrung wurde meinem Kind beschrieben und mein Kind ist mit der
Teilnahme am Zentralen Register fir angeborene Stérungen der Blutbildung einverstanden.

Unterschrift der Eltern/Gesetzlichen Vertreter Datum Unterschrift des Kindes Datum

DIESE EINVERSTANDNISERKLARUNG WURDE AM 02.06.2009 DURCH DIE ETHIK-KOMMISSION DER
MEDIZINISCHEN HOCHSCHULE HANNOVER GENEHMIGT

Unterschrift des Studienleiters Datum Unterschrift des Zeugen Datum




