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ON-LINE SBER DAT — OBECNA CHARAKTERISTIKA

» Systém je uzivatelsky snadno pochopitelny, veSkeré zadavani probiha pres
webové formulare, které jsou obdobou papirovych CRF.

> Udaje do databaze Ize zadavat z jakéhokoliv pogitade pfipojeného na internet a
vybaveného prohlize¢em MS Internet Explorer 5.5 nebo vy3$Sim - musi podporovat
chranénou komunikaci s 128bitovym Sifrovanim. Také je mozné pouzit prohlizeCe
Mozilla Firefox, ¢i Google Chrome.

» Kpouzivani on-line sbéru dat neni nutné instalovat na pocita¢ Zadny dalSi software.

» Do databaze maji pfistup pouze povéfené osoby na zakladé svého jedinecného
pfihlaSovaciho jména (login) a hesla.

> Udaje v databazi jsou anonymizované, tzn. pacienti jsou vedeni pod kédy (ID),
které neumoznuji jejich osobni identifikaci. Tak jsou splnéna platna pravidla o
ochrané osobnich udaju.

» VeSkeré prenosy dat jsou Sifrované a je zabranéno jejich pfipadnému zneuziti
béhem prenosu.

» VS8echna zadavana data jsou shromazdovana na centralnim pocitaci - serveru, kde
jsou bezpecné uloZena v databazi spravované v systému ORACLE 11g.

» Technologickou stranku projektu, tedy sbér, uloZeni a zalohovani dat, i jejich
analytické zpracovani zajistuje Institut biostatistiky a analyz (IBA s.r.0). Data jsou
po celou dobu projektu majetkem zdravotnickych zafizeni, ktera s nimi mohou
nakladat dle vlastniho uvazeni.

» Vyplnéné formulare si uzivatel muze vytisknout.
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ON-LINE PROJEKT — ZAKLADNI PRINCIPY

Zakladni principy:

» Po vstupu do systému je investigatorovi nabidnuto vyhledani pacienta dle
nékolika kritérii, napf. dle |ékafe, ktery pacienta zadal do systému. Po vyhledani
pacienta je dale umoznéna editace jeho klinickych dat a to bud' zaloZenim nového
formularfe, nebo doplnénim jiz zalozenych formulara.

» DalSi moznosti po vstupu do systému je zalozeni zaznamu nového pacienta,
které je mozno provést na zalozce ,Add new patient.”

» Na této zaloZce je nutné zadat zakladni udaje o pacientovi: datum narozeni,
pohlavi, inicialy, zadavajiciho Iékafe a centrum.

» Po ulozeni zakladnich udaji o pacientovi, systém automaticky vygeneruje
jedinecné ID pacienta, pod kterym bude pacient v systému veden az do ukonceni
projektu.

» Po zarazeni pacienta do registru Ize zadavat klinické udaje.

» 'V ramci projektu neni zadnym zplisobem predepisovan IéEebny postup. Systém
pouze eviduje klinicka data.

» Zaznam kazdého pacienta je formalné rozdélen do tzv. fazi, kterym odpovidaji
skupiny formulara. Zakladni formulafe se u kazdé pacienta zakladaji pouze
jednou, pfiéemz udaje v nich se pribézné aktualizuji. Formulafe nezadoucich
prihod se zakladaji a vyplnuji opakované, vzdy kdyz k neZzadouci pfihodé dojde.

Poznamka ¢. 1: Webovy prohlize€

Pro pfihlaseni do systému pouzivejte jakykoliv internetovy prohlize€ napf. Internet
Explorer, Mozilla, Firefox, atd. Systém databaze je naprogramovan v jazyce Visual
Basic. V uZivatelské pfiru¢ce je demonstrativné pouzivan vyhradné webovy prohlizec
Mozilla Firefox 24.
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REGISTR SVALOVYCH DYSTROFIi READY (REGISTRY OF MUSCULAR
DYSTROPHY)

Registr svalovych dystrofii vznikl ve spolupraci s FN Brno, FN Motol a v neposledni
fadé pacientské organizace Parent Project za ucelem centralniho celorepublikového
sbéru dat o muskularnich dystrofiich. Vystupem registru bude analytické a statistické
vyhodnoceni, které poskytne Siroky pohled na danou problematiku. Elektronicka
podoba formulafl nabizi rozsahlé mnozstvi funkci, mezi které mimo jiné patfi
generovani zakladnich reportu v pravidelnych €asovych intervalech, coz umoznuje

participujicim Iékafim dostatecny pfehled o zadanych datech.

Svalové dystrofie jsou genetické vady, pro které je typické ochabovani svalstva. Jak
postupuje degenerace, snizuje se i sila ve svalech (Parent Project, 2007). Registr sbira
udaje o dobé vzniku, vyvoje a zpusobu IéCby tfi typla svalovych dystrofii, sbirané udaje
jsou kompatibilni s mezinarodni strukturou registrd vedenou pod hlavickou TREAT-
NMD.

1) Duchennova/Beckerova svalova dystrofie (REaDY — DMD/BMD):

Do registru REaDY — DMD/BMD byla pfevedena data z byvalého registru MDB,
ktery byl v roce 2009 zaloZen za spoluprace IBA, pacientské organizace Parent
Project a odborniki z oblasti neurologie. Vzhledem k pokrocilému vyvoji IT-
technologii, bylo rozhodnuto o pFfevodu registru do nového, uZivatelsky
pratelského rozhrani.

DMD byla prvné popsana francouzskym neurologem Guillaume Benjamin
Amand Duchenne v roce 1860. BMD je pojmenovana po némeckém lékafi Peter
Emil Becker, ktery poprvé popsal tuto variantu v roce 1950 (Parent Project,
2007).

Prvni pfiznaky nemoci se u chlapcti s DMD za¢nou objevovat jiz ve véku tfi let.
Nemoc postupné ochabuje kosterni svalstvo koncetin a trupu. V raném véku
dospivani mezi 13 - 19 rokem nebo i dfive jsou zasazeny i svaly dychaci a
srdecni. BMD je mirné&jSi forma DMD. Napor nemoci se projevi obvykle pozdéji,
progrese je pomalejSi a progndzy hure predvidatelné. Ackoliv nemoc v 99,9%
postihuje vyluéné chlapce, ve vzacnych pfipadech mizou onemocnét i dévcata.
V rané fazi DMD a BMD ochabuje svalstvo hrudniku (ramena se stahuji

dozadu), trupu a hornich i dolnich kon&etin (Parent Project, 2007).
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ODBORNA GARANCE: doc. MUDr. Petr Vondraéek, Ph.D., MUDr. Lenka
Mrazova

2) Spinalni muskularni atrofie (REaDY — SMA):
Spinal Muscular Atrophy — SMA je onemocnéni motoneuronu, tj. onemocnéni
neurond, které odpovidaji za védomé pohyby svalu, jako napf. béhani, pohyby
hlavy a polykani. Vyskyt pfiblizné 1 novorozenec na 6000 narozenych a asi 1
osoba ze 40 osob je pfenaseem nemoci. SMA postihuje vSechny kosterni
svaly, tzv. proximalni svaly (ramena, kycle, zadové svalstvo) jsou Casto
postizeny nejvice. Slabost v dolnich koncetinach je vSeobecné vétsi nez u pazi.
Mohou byt také postiZzeny polykaci svaly, svaly krku a Zvykaci svaly. Smyslové
vnimani a kozni citlivost nejsou postizeny. Intelektualni schopnosti rovnéz
nejsou postizeny. Naopak je Casto pozorovano, ze pacienti se SMA jsou
nezvykle dusevné Cili a pratelsti (DUm rodin, 2010).
ODBORNA GARANCE: MUDr. Jana Haberlova, Ph.D.

3) Myotonicka dystrofie (REaDY — DM):
Myotonicka dystrofie je multisystémova porucha, ktera postihuje kosterni i
hladké svaly, ale také oci, srdce, endokrinni a centralni nervovy systém.
Geneticky se rozliSuje myotonicka dystrofie typu 1 a 2 a samostatné se
vyClerniuje také kongenitalni forma. Myotonicka dystrofie je nejcastéjsi dédicnou
neuromuskularni poruchou vyskytujici se v dospélosti a nejCastéji jde o typ 1.
Klinicky obraz typu 1 vykazuje urcité kontinuum od formy lehké az po tézkou se
déli do tfech, Castecné se prekryvajicich fenotypl: forma mirna, klasicka a
kongenitalni. Mirna forma je charakterizovana kataraktou a mirnou myotonii, u
klasické je pfitomna svalova slabost a atrofie, myotonie, katarakta a ¢asté jsou
prevodni poruchy srdecni. Kongenitalni formu charakterizuje hypotonie a téZzka
generalizovana slabost pfi narozeni a ¢asto respiracni insuficience. Typ 2 se
vyskytuje mnohem vzacnéji. V diagnostice je dominantni molekularni genetika,
ktera prokaze u typu 1 expanzi trinukleotidovych a u typu 2 tetranukleotidovych
repetici. Je popsan klinicky obraz jednotlivych forem, diferencialni diagnostika
a hlavni zasady sledovani nemocnych (prof. MUDr. Zdené&k Ambler, 2004).
ODBORNA GARANCE: MUDr. Stanislav Vohanka, CSc., MBA
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4) Facioskapulohumeralni dystrofie (REaDY — FSHD):

Jedna se o tfeti nejcastéjSi vrozenou svalovou dystrofii s prevalenci 4/100 000.

Pfiznaky jsou zfetelné v pozdnim détstvi nebo adolescenci, nejpozdéji do 20 let
véku. Choroba progreduje pomalu a neomezuje délku Zivota. Postup choroby
je zpravidla nasledujici: nejprve je postizena mimicka muskulatura, potom
pletenec ramenni, abdominalni svalstvo a nakonec dolni koncetiny. Slabost
mimického svalstva se projevuje snizenou mimikou, neschopnosti piskat, horsi
schopnosti dovirat oCni Stérbiny, takze néktefi pacienti spi s pootevienyma
oCima. Objevuji se odstavajici lopatky a potize s elevaci hornich koncetin.
Postizeni je typicky asymetrické s primarni manifestaci na dominantni
koncetiné. PostiZzené byvaiji i svaly paze (biceps, triceps), usSetfeny je deltoideus
a svaly predlokti, stejné jako bulbarni, extraokularni a respiracni svaly. Slabost
peronealni svalové skupiny (skapuloperonealni forma) vede ke kohouti chuizi,
byvaji vSak postizeny i pletencové svaly DKK. Svalové kontraktury typicky
chybi.

Uginna kauzalni ani symptomaticka lé&ba neni znama.

ODBORNA GARANCE: MUDr. Stanislav Voharika, CSc., MBA
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POSTUP PRI VKLADANI DAT DO REGISTRU READY -DM, DMD/BMD, FSHD A
SMA

1. VSTUP DO REGISTRU

Ve webovém prohlizeCi zadejte URL: http://ready.reqgistry.cz

cesky | english

O
REGDY

Vstup do registru, helpdesk

Uvod Svalové dystrofie Pridejte se Pracovisté Stav registru Vysledky Dokumenty

Uvod

Projekt REaDY (REgistr svalovych Dystrofii) se zabyva sbérem dat o 1é¢bé a vyvoji Etyf druhd svalovych onemocnéni: Duchennova/Beckerova svalova
dystrofie (DMD/BMD), spinalni muskularni atrofie (SMA), myotonicka dystrofie (DM) a facioskapulohumeralni svalova dystrofie (FSHD). Od kvétna 2011 tak
navazuje na projekt MDB - mezinarodni DMD/BMD registr, ktery byl zaloZen v roce 2004.

Registr si klade za cil evidovat co nejvice pacient( trpicich t&mito vrozenymi genetickymi vadami a diky kompletnim genetickym vySetfenim pomoci ve
vyvoji lécby a péce o nemocné.

Struktura parametrické dokumentace registru byla sestavena dle struktury mezinarodnich registr vedenych v ramci projektu TREAT-NMD v Newcastlu.

Diky tomu Ize pacienty vedené v tomto registru bez problém zafazovat i do mezinarodnich studif.

Pacienti samotni maji pfistup do struktury registru a mohou se sami pomoci formulai dotazujicich se na kvalitu Zivota podilet na vytvareni databaze, diky
niz budeme schopni [épe pochopit vnimani pacientd trpicich témito vrozenymi genetickymi poruchami a zjistit, v jaké kvalité je jim v soucasnosti péce
poskytovana.

Eesky | english
<
&
REaDY

Uvod Svaloveé dystrofie Pridejte se Pracovisté Stav registru Vysledky Dokumenty

Vstup do registru

[ Chystate se opustit informacni web http://ready.registry.cz a pfejit na zabezpecené stranky elektronického klinického registru.

¥ Prihlaseni do systému vyZaduje platné uZivatelské jméno a heslo.

¥ Udaje do registru Ize zadavat z jakéhokoliv poéftate pFipojeného na internet a vybaveného prohlize¢em MS Internet Explorer 5.5 nebo vy&&im (musi
podporovat chranénou komunikaci se 128bitovym Sifrovanim).

% Budete-li mit problém s pfihlaSenim nebo jakykoli jiny problém technického razu, prosim nevahejte kontaktovat nas helpdesk (viz nize).

>>>Vstoupit do registru<<< E

Login [Login | Login: zadejte Vase prihlasovaci jméno

Heslo lssess) | / Heslo: zadejte VaSe heslo

Stisknéte tlacitko ,Login"

Obr. 1 Vstup do systému

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o 8/30
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Po pfihlaseni do systému se zobrazi projekty, ke kterym ma dany uZzivatel pfistup,
zvolenim moznosti ,Otevrit“ pokraCuje proces prihlaSeni se do registru, ktery je

popsan na Obr 2.

REaDY - DM REaDY - Myotonic disorders Otevfit
REaDY - DMD/BMD REaDY - Duchenne/Becker Muscular Dystrophy Dibau]
REaDY - FSHD FSHD - Facioscapulohumeral muscular dystrophy

REaDY - SMA REaDY - Spinal muscular atrophy Otevrit

Curent User: Barbora (Admin} Mald (MALAB) Current project READY - DMDBMD Time 1o log out 59:08 ect p " Log|

DMD-D001DIM-HN 14102013 Open

T

Obr. 2 Vybér studie a vstup do registru

2. ZAKLADNi OKNO REGISTRU

Po vstupu do registru, se zobrazi zakladni formuldF (viz Obr. 3), ktery umoznuje vyhledani jiz

zaregistrovaného pacienta: zalozka ,Search patient" (viz kapitola 4 Vyhleddvani pacienta), zadavat

nové pacienty do databaze: zalozka ,Add new patient" (viz kapitola 3 Registrace nového pacienta),

zménit osobni heslo: zalozka ,,Change Password" (priklad A na Obr. 3) a zobrazit napovédu: zalozka

~Helpdesk" (pfiklad B na Obr. 3). Ze systému se mlzete odhlasit pomoci tlacitka ,Log out" v pravém

D

hornim rohu (¢erna elipsa na Obr. 3).
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Current User: Jana (Admin) Baranova (BARANOVA) Current project: REaDY - DMD/BMD Time to log out: 59:55 ele L

-

Patient ID

n — 0102052126 12.06.2018 Open
€mo intermna MD-M-990524 12.06.2018 Open

Date of birth (dd.mm.yyyy) DMD-021010M-VP 12.06.2018 Open

Sex - DMD-000512M-TM 12.06.2018 Open

DMD-000102M-JB 12.06.2018 Open

First Name

Last Name:

Initials

Physician x

Site ~

Study arm ™

Validation result ~

Training patient v

Advanced search params

IEI Institute of Biostatistics and Analyses offers to its customers Helpdesk service,

Old password * You can contact our helpdesk via phone (Monday - Friday, 8am - 4pm) or e-mail|

Mew password *

Re-enter new password * E-mail helpdesk@biostatistika.cz
Web http:/f'www biostatistika.cz
™ Phone +420 549 498 281

s vr

Obr. 3 Uvodni é3sti systému

Poznamka ¢. 2: Automatické odhlaseni ze systému

Pokud nebudete v registru delSi dobu pracovat, systém Vas automaticky odhlasi — neuloZzené zaznamy
budou vymazany. Pro dal$i praci je nutné provést opétovné prihlageni. Ucelem této funkce je zabranit
vstupu neopravnéné osoby do systému. Cas do odhladeni je zobrazen vedle ndzvu projektu v zahlavi

obrazovky (modra elipsa na Obr. 3).

Tlacitko ,,Select project" (Vyber projekt)

Tlacitko ,Select project" (Cervena elipsa na Obr. 4) slouzi ke vstupu do jiného projektu. Podminkou je
predpoklad, Ze mate opravnéni pro vstup do jiného projektu. Tato funkce slouzi také k tomu, abyste
mohli plynule pfejit z jednoho registru do druhého, aniz byste se museli odhlaSovat z pfislusného

registru.

Zalozka ,Study structure" (Struktura registru)

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o0 10/30
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Zalozka ,Study structure" slouzi k zobrazeni aktualni struktury formulare ve webovém i textovém

formatu, konkrétné v MS WORD (viz postup na QObr. 4).

Current User: Barbora (Admin) Mala (MALAB) Current project: REaDY - DMDVBMD

C >

Time to log out: 53:14 ~ Log

Patient ID

REaDY - DMD/BMD
Study structure generated: 14.10.2013 14:55
Study structure is M3 WORD
Enrollment
Contacts
Address (text)
Phone (text)
Email (text)
Status Code
Status Code (wber)
Clinically symptomatic patient

Clinically still asymptomatic patient

Female carrier

REaDY - DMD/BMD
Enrollment

1. Contacts
1. Address (text)
2. Phone (text)
3. Email (text)
2. Status Code
1. Status Code(vyber)
> 1. Clinically symptomatic patient

2. Clinically still asymptomatic patient
3. Female carrier
3. Clinical data
1. Dateof examination (datum)
2. Age of onset of clinical symptoms (years)(

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o
Postovska 68/3, 602 00 Brno
http://www.biostatistika.cz
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3. REGISTRACE NOVEHO PACIENTA

Po stisknuti tlaCitka ,Add new patient” (Cerna elipsa na Obr. 5) v uvodni ¢asti systému
se objevi Sablona pro zadavani udaji o novém pacientovi. Podle typu projektu REaDY
(SMA,DM,DMD/BMD nebo FSHD) Ize v této sekci vyplnit nékteré z polozek, které jsou
popsané nize. V této Casti prosim zadejte vSechny poZadované udaje nutné ke
generaci jedine¢ného ID pacienta (oznacCeny *).

1. ,Memo internal ID* — pomocny vnitfni kod pacienta, ktery je Sifrovan jiz na

strané klienta.

2. ,,Date of Birth (dd.mm.yyyy) ** — datum narozeni pacienta, které musi byt v
predepsaném tvaru (DD.MM.YYYY), jinak jej systém nepfijme.
,Sex* — pohlavi pacienta.
,First name* — kifestni jméno pacienta.

,Last name® — pfijmeni pacienta.

o 0 bk~ w

Jnitials** — inicialy pacienta.

7. ,Date of Consent** — datum informovaného souhlasu.
V dal§im kroku zkontrolujte, resp. vyberte ,Physician*“ — Iékafe (A na Obr. 5) a
prislusné ,Site** — centrum (B na Obr. 5), ktery/které pacienta zaregistroval/o
z pfislusného prednastaveného seznamu. Dale pfipadné zvolte ,,Study arm*“ —
rameno studie. V pfipadé, ze si budete pouze chtit vyzkouSet praci v databazi,

zatrhnéte polic¢ko ,, Training patient“ — cvi¢ny pacient (C na Obr. 5).
Stisknutim tlaCitka ,,Save“ — ulozit (D na Obr. 5) bude vygenerovano pfislusné

jedine¢né ,,Patient ID“ — ID pacienta (E na Obr. 5). ID pacienta bude generovano

v pfedepsaném tvaru, kde:

DMD - 770405M -

Zkratka registru Datum narozeni Pohlavi Inicialy

SMA - zkratka projektu REaDY SMA

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o 12/30
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DM - zkratka projektu REaDY DM
DMD - zkratka projektu REaDY DMD/BMD
FSHD - zkratka projektu REaDY FSHD

770405M - rok, mésic a den narozeni (RRMMDD) + pohlavi

TP - inicialy pacienta

Postup registrace nového pacienta véetné imaginarniho pfikladu je popsan na Obr. 5.

Current User: Barbora (Admin) Mala (MALAB) Current project: REaDY - DMD/BMD Time to log of

IR

Fatient ID

Memao internal ID

Date of birth (dd.mm.yyyy) *

Sex * |Z|

First Name

Last Name

Initials *

Date of Consent *

Physician * (Admin) Mala Barbara (CBA) |Z|
Site * CBA E|
Study arm * |Z|

Training patient

-
Patient 1D
Mema internal ID
Date of birth (dd. mm.yyyy) * |54 1977
Sex* Male [~ MUDr. AA
First Name .
Last Mame .
Initials * IEI MUDr. ZZ
nitials TP
Date of Consent 14102013 I
Physician * (Admin) Mal Barbora (CBA) 01 - Centrum A
Site * CBA :
Study arm * Male patients =] 99 - Cent'rum 7
Training patient OIEI
R )
DMD-??’Ud-UE@[MaIe patients) =
| E . . .
Obr. 5 Registrace nového pacienta
Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o 13/30
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4. VYHLEDAVANI PACIENTA

Pro vyhledavani jiz registrovaného pacienta/pacientl existuji dvé moznosti (viz tlacitko
,Search Patient” - Cerna elipsa na Obr. 7):

A) znate-li ID pacienta, vepiste toto ID do prislusné kolonky a stisknéte tlacitko
.Search” (pfiklad A na Obr. 7). Zobrazi se zaznam konkrétniho pacienta.

B) vite-li, ze jste pacienta osobné zalozili, stisknéte tlaCitko ,Search” (pfiklad B
na Obr. 7). Zobrazi se zaznamy vSech pacientl, ktefi byli vdaném centru
zaregistrovani. V pfipadé pfili§ vysokého pocétu zobrazenych zaznamu
doporucujeme vyplnit pokud mozno co nejvice dopliujicich udaju o pacientovi,
napf. ,Memo internal ID* ,Date of Birth®, ,Sex", ,First name®, ,Last name*
nebo ,Initials“ a znovu stisknout tlacitko ,Search® Touto operaci se pocet

zobrazenych zaznamu vyrazné snizi.

Po vyhledani pfislusného pacienta a kliknutim na tlacitko ,,Open* (Cerna elipsa na Obr.
7 - B) vstoupite do hlavni ¢asti systému, ve které jsou uloZzeny vSechny elektronické

formulare potfebné pro praci s daty pacienta.

Po kliknuti na tlacitko ,,Search® systém vypiSe vSechny zadané pacienty, ke kterym
mate pfistup a ktefi odpovidaji zadanym parametrim. Vypis je strankovany po 50
zaznamech. Pro pfechod na dalSi stranku zaznamd, kliknéte na bile podbarvenou fadu

Cisel (Cerny obdélnik na Obr. 6).

Number of records found 329

Records: 1-50 51-100Q 101-150 ] 151-200 201-250 251-300 301-329

Obr. 6 Strankovani vypisu vysledkd vyhledavani
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Search patient

Form

Patient 1D

Mema internal ID

Date of birth (dd.mm.yyyy)

Last opened patients

14102013

Search patient

Form

patenti I
wemomena
e I

Sex

First Name

Paient's Forms

Patient

Date of birth (dd.mm.yyyy)
Sex

Last opened patients
Opened date

DMD-000101M-MMN 14.10.2013

Result of the search

Open

Action

Open

Pfirucka pro uzivatele / REaDY

Obr. 7 Vyhledavani pacienta/pacientt

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o
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Poznamka €. 3:

Pro rychly pfistup k naposledy otevienym pacientiim (,Last opened patients®) slouzi
tabulka v pravé <&asti zakladniho okna aplikace, kde jsou pacienti sefazeni
chronologicky dle data posledniho otevieni/zobrazeni pacienta (Cerny ramecek na
Obr. 7 -A).

Poznamka ¢. 4: Razeni vysledki vyhledavani

Vysledky vyhledavani pacientl (viz Obr. 8) lze Fadit vzestupné i sestupné podle
nékolika kritérii: Pacient ID (pfiklad A na Obr. 8 - vzestupné podle ID pacienta), Site
(centrum), Date of birth (datum narozeni), Sex (pohlavi), Date of enroliment (pfiklad
B na Obr. 8 — vzestupné podle data zafazeni do studie) a Enrolled by (kym byl pacient
zafazen do studie).

Result of the search

2110201 Paviovska L. Valid Open

(Admin) Priessnitz Jan

09.11.2012

DMD-770405M-TF  CBA 05.04.1977 Male 14.10.2013 (Admin) Mald B. Valid Open

Obr. 8 Razeni pacientt
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5. PRACOVNI OKNO

Pracovni okno se sklada ze dvou vzajemné provazanych casti:
a) oddil ,,Patient” (Pacient)

b) oddil ,Phases and forms* (Faze a formulare)

V oddilu ,Patient” jsou uvedeny zakladni udaje o pacientovi, které vznikly

automatickym pFekopirovanim udajd z registrace pacienta (viz kapitola 3 Registrace

noveho pacienta). V této Casti také Ize editovat (upravovat) vSechny osobni udaje o

pacientovi (vyjma ID pacienta, které mize upravit pouze pracovnik zakaznické podpory
HelpDesk IBA s.r.0) po kliknuti na tlacitko ,Personal data“. Pfiklad upravy osobnich
udajl pacienta (,Update patient®) je znazornén na Obr. 9.

V oddilu ,Phases and forms* jsou uloZeny v8echny formulafe, se kterymi je mozno v

prubéhu studie pracovat.

Current User: Barbora (Admin) Mala (MALAB) Current project REaDY - DMD/BMD
. DMD-770405M-TP (Male patients
oddil (Male patients)
i Date of birth {(dd. mm_yyyy) 05.04.1977 Last Mame, first name
Pacient Sex Male Site
Diagnosis \A
Oddil faze Available forms Patient ID RS
a Enroliment . Memo internal ID
Molecular genetic data Date of birth (ddmmyyy)* 05,04 1977
formulare Existing forms Sex* Male  [+]

First Name

Enrollment 15.10 LastMName

Molecular genetic data  15.10 Initials = TP
Date of Consent * 14102013
Physician * (Admin) Mala Barbora (CBA) El
Site * CBA E|
Study arm * Male patients [=]
Training patient

___ 33
Obr. 9 Pracovni okno
Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o 17/30
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Pfirucka pro uzivatele / REaDY

S formulafi, které jsou zobrazeny v pracovnim okné&, Ize pracovat dvéma zpUsoby:

a) zalozit novy formular (viz kapitola 6 - ZaloZeni nového formulare)

b) editovat stavajici formular (viz kapitola 7 - Prace s formulafem)

6. ZALOZENi NOVEHO FORMULARE

Pro zaloZeni nového formulafe je zapotfebi vyhledat konkrétniho pacienta (viz

kapitola 4 Vyhledavani pacienta). Novy formular zalozite kliknutim na tlacitko ,,Create

new form“ (Zaloz novy formular). Obrazek 10 ukazuje otevieni formulafe s nazvem

»Enrollment® (Vstupni udaje).

DMD-770405M-TF (Male patients)

Date of birth (dd.mm.yyyy) 05.04.1977 Last Mame, first name

Sex Male Site CBa
Personal data

Diagnosis

Available forms

Enrollment @

Molecular genetic data TTIEW 00T

Barbora (Admin) Mala

14.10.2013

DMD-770405M-TP (Male patients)

Date of birth (dd.mm.yyyy) 05.04.1977 Last Mame, first name
Male Site CBA

Sex
5@
Address * =

Phone &

Email ? =4

Barbora (Admin) Mala
14102013

Obr. 10 Zalozeni formulare

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o
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7. VYPLNOVANI UDAJU VE FORMULARI

Okna vSech formularu jsou rozdélena na tfi ¢asti (viz Obr. 11):
1) zadhlavi — obsahuje zakladni udaje o pacientovi,

2) hlavni €ast — obsahuje jizZ samotny formulaf pro zadavani dat o pacientovi,

3) zapati — obsahuje informace o stavu prace s formularem.

Zahlavi obsahuje zakladni informace, tzn. ID Pacienta, Datum narozeni, Inicialy,

Lékare, Pohlavi, Datum zarazeni a Centrum.

Hlavni €ast obsahuje jiz samotny formulaf pro zadavani dat o pacientovi. Je
rozdélena na odstavce, které jsou zvyraznény tuCnym pismem (viz ¢erna elipsa na
Obr. 11). K pohybu ve formulafi slouzi rolovaci lista na pravé strané. Zakladem

formulare jsou bila a Seda poli¢ka, které je nutno vyplnit.

Zapati obsahuje tlaCitko pro informaci o stavu prace s formulafem, konkrétné vybér
z moznosti Pending (rozpracované), Completed (Upiné) a Uncollectable
(nevyplnitelné), které slouzi jako informace o Vasi praci s formulafem. Ulozeni
zadanych udajd ve formulafi ukon&ime stisknutim tlacitka ,Save* (viz erna elipsa na
obr. 11).
» V pfipadé, ze jste z jakéhokoliv divodu nestihli fadné vyplnit cely formular,
vyberte moznost ,Pending”“ (rozpracované).
» V pfipadé, Ze jsou vyplnéna vSechna pole a v pfipadé a formular je zcela
kompletni vyberte moznost ,Completed® (uplné).
» V pfipadé, Ze nelze informace potfebné k fadnému vyplnéni formulare

dohledat, vyberte moznost ,Uncollectable (nevyplnitelné).

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o 19/30
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DMD-770405M-TP (Male patients)

Date of birth (dd.mm.yyyy) 05.04.1977 Last Name, first name , Zahlavi
Sex Male Site CBA

___Sa _Savean

&>

Address * K
Phone 2 . Hlavni ¢ast

Email ? B

:

Status Code * [=] 2

H

Form status Pending |Z|

F’endin Zapati
Completed

Uncollectable

Obr. 11 Vyplriovani udaji ve formulari

Poznamka €. 5
U nékterych otazek je Cerny otaznik, ktery obsahuje blizSi vysvétleni dané otazky

(napf. blizsi popis postupu, kdy ma byt vyplnén email). Pfiklad je na Obr. 12.

Phaone Ly

Email ? Ly

=

SA

X

This field must be filled in case the patient wants to participate in the study

Obr. 12 Cerny otaznik

Institut Biostatistiky a Analyz, s.r.o 20/30
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Ve formulafi se nachazeji bile a Sedé podbarvena policka. Zakladem vSech formulari
jsou bila poli¢ka, do kterych se udaje pfimo vpisuji (pfiklad A na Obr. 13) pfipadné se
vkladaji kliknutim na dany udaj z pfednastaveného vybéru (pfiklad B na Obr. 13). Sedd
poli¢ka jsou vazana na odpovéd na prfedchozi otazku (pfiklad C na Obr. 13). Je-li
zapotiebi piivodné Sedé polic¢ko vyplnit, zméni toto poli¢ko svou barvu na bilou (pfiklad
D na Obr. 13) a Ize do néj vepisovat, pfipadné vkladat data z pfednastaveného vybéru.

Tato funkce je ilustrovana na Obr. 13.

| Contacts |

Address * | K- IEI

Phone E

Email 7 L

Status Code * =] =2

Clinically still asymptomatic patient
Clinically symptomatic patient

Female carmier

[ Muscle biopsy |

Muscle biopsy =2 IEI

Dystrophic changes *

DYSTROPHIN EXPRESSION CODE
DYS 1

DYS2

DY5 3

WESTERN BLOT

Utrophin upregulation

Muscle biopsy YES [=] ¢ IEI
Dystrophic changes * |Z| L2

DYSTROPHIN EXPRESSION CODE

DYS 1 [=] &2
DYs2 [=] &2
DYS 3 [=] &2
WESTERN BLOT [=] &2
Utrophin upregulation B2
Obr. 13 Typy poli
8. Prace s formularem
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ZaloZené formulare Ize upravovat/editovat pomoci akce ,Open® (pfiklad A na Obr. 14),

vytisknout pomoci akce ,Printable” (pfiklad B na Obr. 14), popf. smazat, akce ,Delete*
(pfiklad C na Obr. 14).

Upozornéni: Smazani formulare je nevratny krok. Tuto funkci doporuCujeme
vyuzivat pouze v pfipadech, kdy je omylem dvakrat zaloZzen stejny formulaf. Smazani
celého zaznamu pacienta, tedy v€etné celého ID z databaze mohou pouze pracovnici
oddéleni HelpDesk. Zadost musi byt zaslana e-mailem a uloZzeny zaznam musi byt

prost jakychkoliv formulard (musite veSkeré jiz zalozené formulafe vymazat pomoci
akce ,Smazat®).

Existing forms

Enroliment 15.10.2013 15.10.2013 (Admin) Mala B. (Admin) Mald B. Pending Open Delete Printable

Molecular genetic data  15.10.2013 15.10.2013 (Admin) Mald B (Admin) Mala B. Pending/e|1 pﬁlete F’rint\s\e
4

’

7/

, X
7/
4
/
/
DMD-770405M-TP (N}afe patients)
DMD-770405M-TP (Male patients) Date of birth (dd.mm W)’ 05.04.1977 Last Name, first name
Date of birth (dd. mm.yyyy) 05.04.1977 Last Mame, first name Sex /’ Male Site
Sex Male Site 7
Addrefbs
- — F}ﬂone
‘F Af‘ ~Emalil
2
S g oo
/
2 /
Address * = V2 Status Code
- 7
Phone = /
= ’
Email ? 2 ‘ | Clinical data
7
Z Date of examination
// Age of onset of clinical symptoms (vears)

fill
4

¥ @

Are you sure you want to delete this form®

oK ]| zZrusit |

Obr. 14 Prace s formularem
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9. SDILENi PACIENTA

Lékari v ramci jednoho centra sdileji pacienty automaticky, tedy neni nutné vyuzivat
jakékoliv nastroje k zobrazeni/editovani pacientu, které zalozZil jiny IékaF ze stejného
centra.

V pripadé, Ze jste se rozhodli sdilet data konkrétniho pacienta s dalSimi Iékafi v jinych
centrech, kliknéte po vybrani konkrétniho pacienta na zalozku ,Share patient” (Cerna
elipsa na Obr. 15). Tato zalozka slouzi napf. v situaci, kdy je pacient v dusledku
léCebného postupu preloZen na jiné pracovisté, které dale pokracuje v zadavani dat.

Postup sdileni je nasledujici: nejdfive vybereme pfislusného pacienta, nasledné

vybereme centrum a konkrétniho Iékafe z centra, kam chceme pacienta nasdilet, poté
urCime opravnéni pro sdileni pacienta a zavérem vse potvrdime kliknutim na tlacitko
,Save.”

Sdileni pacienta s konkrétnim Iékafem v konkrétnim centru je ukazano na Obr. 15.

Opravnéni pro sdileni pacienta mUze byt dvojiho charakteru:

» ,,Read only“ (pouze ¢éteni) — nasdileny lékaf muze informace o pacientovi
pouze studovat
> ,Read/Write“ (Cteni/zapis) - nasdileny Iékaf mlze informace o pacientovi nejen

studovat, ale i editovat

Current User: Barbora (Admin) Mala (MALAB) Current project REaDY - DMD/BMD Time to log out: 59'58

DMD-770405M-TP (Male patients)

¥

Patient * DMD-770405M-TP
Share with site CBA3 E
Share with physician * | (TEST) Mala Barbora |Z|

Privileges * Readonly @ Read /Write

Mo patients are currently shared

Obr. 15 Sdileni pacienta
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Po pfihlaSeni do databaze klikne Iékaf, kterému byl pacient nasdilen (Lékaf 2), na
zalozku ,Search patient a nalezne daného pacienta v seznamu pacientl ze svého
centra a nemusi jej tedy hledat pfes polozku ,Share Patient®. ID pacienta tedy figuruje

jak v souboru pacientll Lékare 1, tak i v souboru pacientl Lékare 2.

10. PRISTUP PRO PACIENTY

Pristup pro pacienty je nyni mozny ve vSech projektech REaDY.

Postup pridéleni pristupu:

Vyznam pfistupu pacientli do webové aplikace slouzi ke dvéma zakladnim ucelim:
1) Aktivni zapojeni pacienta do své lécby, v€. kontroly vyplnénosti dat

2) Pravidelné vypliiovani ¢asti ,Pro pacienty*.

Pristup do zadavaci aplikace vzdy zprostifedkovava lékai z divodu 100% ochrany

osobnich dat pacientl. Pokud pacient jevi zajem o aktivni zapojeni, Iékaf zaSle e-

mailovou adresu pacienta, na kterou maji doputovat pfistupové udaje do systému
spole¢né s jedineCnym ID pacienta (ID pod kterym je veden pacient v systému) na

adresu helpdesk@biostatistika.cz. Pracovnici naseho HelpDesku vytvofi jedine¢né

pristupové udaje do systému a spole¢né s uZivatelskym manualem zaS$le na uvedenou

adresu. U détskych pacientl dostavaiji pristupy rodice, popf. jini zakonni zastupci.

| | g D

Pro pacienty
Available forms

Kvalita Zivota Create new form

Existing forms
Mo forms were registered for the phase

Obr. 16 Pro pacienty

Pacienti maji nastavena takova prava do systému, ze mohou otevfit pouze svj vlastni
zaznam. Lékarské zaznamy pouze vidi, zapisovat maji pravo pouze do &asti ,Pro

pacienty®.
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FORMULAR ,,MOLECULAR GENETIC DATA“ V CASTI READY DMD/BMD

Slouzi k zapisu vysledkl genetického vySetieni. Lékaf nejdfive vybere metodu, kterou

bylo vySetfeni provedeno. Pokud bylo pacientovi vySetfeni provedeno metodou MLPA,

zapiSe lékar prioritné tuto metodu. Dale urci vysledek vySetfeni. Ve specifikaci je

mozno uvést vysledky dalSich metod Ci vySetfeni.

Ve skupiné Molecular genetic data — exons deletions |ékaf oznaci ty exony, jejichz

delece byla stanovena. Duplikaci, bodovou mutaci ¢i dalSi vysledky se uvadi do

kolonky Specification.

Date of birth (dd.mm.yyyy)
Sex

T

Method *

Result*

Specification

Sequencing of the dystrophin gene
Deletions of exons *
Duplication of exons *
Point mutations *

Splicing mutation
Specification

FISH

Carrier status
SEGREGATIOM AMALYSIS

Carrier status

DMD-770406M-TP (Male patients)

Male

05.04.1977

21 22 23 24 25
41 42 43 44 45
61 62 63 G4 65

Form status Pending |Z|
33 _Save ar

26
46
66

27
47
67

23
43
63

Last Mame, first name
Site

29
49
69

30
50
70

1
<y |
51
71

12
32
52
72

2R
53
73

CBA

14
a4
54
74

Enrolled by

Date of enroliment

15
35
55
75

36
56
76

17
a7
&7
7

38
58
Ta

Barbora (Admin) Mala
14.10.2013

19 20

39 40

59 60

79
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12. FORMULAR ,,FOR GENETICS“ V CASTI READY DM A FSHD

V projektu REaDY — DM a REaDY — FSHD se muUze stat, Ze primarnim zadavatelem
dat je genetik, ktery zalozi pacienta a vypliuje Cast ,For genetics®. Poté preda

pacienta pomoci funkce sdileni (viz kapitola 9 Sdileni pacienta) oSetfujicimu Iékafi,

ktery muze s daty od genetika pracovat a prepsat je do ¢asti ,Enrollment®. Zapisovani
dat pracovniky genetickych laboratofi a dalSi pfedavani informaci je vzdy na konkrétni
domluvé v kazdém centru. PFistup do systému pro genetiky pfidéluji pouze pracovnici

naseho HelpDesku na pozadani klinického Iékare.

For Genetics

Available forms
For Genetics Create new form

Existing forms
No forms were registered for the phase

/ \
Dignods -
Reference REaDY = DM

Reffering physician £

Diagnosis

Clinical diagnosis by reffering physician * [=] =
Specify other diagnosis *

Genetic test result * =2

Describe details

Formatos |

Form status Pending E

e ave ar

| Diagnosis |
Reference J REaDY = FSHD

Reffering physician =

Diagnosis

Clinical diagnosis * |z| &4
Specify other diagnosis *

Genetic test result * |z| 4
Specify other mutation

Alele 1

Alele 1 - Specify mutation

Alele 2

Alele 2 - Specify mutation

[Formststoe

Farm status Pending |Z|

- _Save ar

Obr. 18 Enrollment for genetics
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13. FORMULARE ,,FOLLOW UP* A ,,SURVIVAL STATUS*

Formular ,Follow up® se vyplhuje v pravidelnych intervalech — alespon 1x za
12mésicu, popf. pfi kazdé neplanované navstévée. Pro kazdou navstévu se vypliuje
samostatny formular. Pro lepSi orientaci v zalozenych formulafich se do nazvu
formulare zapisuje datum vySetfeni, které vyplnite v pfislusné otazce ve formulafi (viz

cerny obdélnik na obr. 19).

)

Follow-up

Available forms
Follow-up examination Create new form

Existing forms

Follow-up examination -

01.01.2013 15.10.2013 15.10.2013 (Admin) Mala B. (Admin) Mala B. Pending Open Delete Printable
01503"”'”3“0”' 15.10.2013 15.10.2013 (Admin)MaldB.  (Admin)MaldB.  Pending Open Delele Printable

Obr. 19 Follow-up

FormulaF ,,Survival status“ (viz. Obr. 20) se vyplfiuje pouze 1x u jednoho konkrétniho
pacienta. Tento formulafr je vhodné zalozit ihned po vyplnéni vstupnich formularu.
Smyslem tohoto formulafe je informace o Zivoté/smrti pacienta, proto je nutné ho

aktualizovat ve stejnych intervalech jako vyplfiovani formulafe ,Follow up®.

Survival status

Available forms

Survival status Form already exists

Existing forms

Survival status 15102013 15102013 (Admin) Mala B (Admin) Mald B. Pending Open Delete Printable

Obr. 20 Survival status
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14. VALIDACE PACIENTU

Pro vyhledani validnich/nevalidnich pacientl zvolte v ¢asti Vyhledavani (viz kapitola 4

Vyhledavani pacienta) v polozce ,Validation result* vyberte moznost ,Not valid“ a

stisknéte ,Search® (Cerna elipsa, Obr. 21). Kliknéte na tlacitko ,Not valid“ (Cerna
elipsa, Obr. 21). Systém poté vypiSe nalezené problémy u vybraného pacienta. Pro
okamzitou napravu zvolte moznost ,View data“ (viz Cerna elipsa, Obr. 21), systém Vas
pfesune do formularu pacienta.

Search patient

Last opened patients
Patient ID 7 Patient ID Opened date

ey TETE L [ ] DMD-000101M-NN 15.10.2013 Open
Dateotoith@ammyy) ||
Sex [ [+]

First Mame
LastName
Initials

Site

Study arm
Validation result

Motwvalid Search '

vair_\ —

Result of the search

4 PatientiD % | 4 Site % | 4 Dateofbirth ¥ 4 Date of enroliment ¥ + Enrolledby ¥ | 4 Validity ¥

test_bmd CBA 01.01.2000 Male 11.04.2011 Open

Validation

Patient

01.01.1900 D
Female 11.04.2011

Validate Validate site

Obr. 21 Vyhledavani pacienta dle vysledku validace
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Data se v praxi validuji podle nékolika pfedem vytvofenych pravidel. Funkce
,Validation“ v registru REaDY vyhledava takova data, jejichZ vyplnéni je podminkou
uznani validity, je nutné je vyresSit (viz Cerna elipsa, Obr. 21), popfipadé potvrdit

spravnost dat nebo nemoznost vyplnéni téchto dat.

Funkce ,,Validate site* zvaliduje vSechny pacienty vedené pod konkrétnim centrem
(viz €erna elipsa, Obr. 22). Pokud je pacient ve stavu ,Not known* je mozné ho
validovat pomoci tlaCitka ,Validate®, vyjma této moznosti systém kontroluje validitu

pacientd automaticky 1x denné.

gcouigp - Test patient

Date of birth 01.01.1900 Initials TD Enrolled by Hana Svihalkova
Sex Female Date of enrollment 11.04.2011 Site CBA

Soutasny stav: Motvalid

89380 Please, fill in the Address file Solve Mot resolved View data
8981 Please, fill in the Informed consent file Solve Mot resolved View data
9009 Please, fill in the Sequencing of the dystrophin gene file Solve Mot resolved View data

=

Obr. 22 Validace pacientu
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15. KONTAKT NA HELPDESK

S technickymi problémy se muzete obratit na pracovniky oddéleni HelpDesk (zména ID
pacienta, vyfazeni chybné zadaného ID z registru, problém s pfistupem do registru atd.).

HelpDesk je linka uzivatelské podpory, ktera je v provozu kazdy vSedni den od 8:00 do 16:00
(telefon, e-mail). Profesionalni systém distribuce pozZadavk( umozruje zajistit maximalné

rychlou odezvu i u slozitych problému.
K Ffeseni Vasich dotazu, naméta a problému je Vam k dispozici:

HelpDesk

E-mail: helpdesk@biostatistika.cz

Tel.: +420 515 915 100
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