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Mensagem de Boas Festas da sua
Presidente

Independentemente do local do mundo onde estiver e daquilo em que acredita, esta ¢
uma altura do ano especial para as pessoas de todas as crencas, mesmo para aquelas que
nao as tém.

E muito especial para mim ser, pela primeira vez, vossa Presidente nesta época festiva e
gostaria de expressar o meu agradecimento aos meus colegas do Conselho e a todos
aqueles que votaram em mim na eleigdo que teve lugar na reunido da assembleia-geral.
Sinto-me muito honrada pela confianga que todos depositaram em mim e estou grata
por isso numa altura do ano em que todos reflectimos sobre o0 ano que esta prestes a
terminar e olhamos para as oportunidades do ano que se segue.

Vivemos tempos estimulantes e desafiantes, e estou ansiosa por partilhar os novos
desenvolvimentos no diagndstico e gestdo das imunodeficiéncias primarias (IDPs),
assim como os desafios para desenvolver uma sensibiliza¢ao renovada e criar um
imperativo politico para melhorar a qualidade de vida de todos os que tém IDPs - dos ja
diagnosticados e daqueles que serdo diagnosticados no proximo ano - juntamente com o
desafio de assegurar um fornecimento de imunoglobulinas adequado, a pregos
acessiveis e seguro para todos.

Por ultimo, um agradecimento especial ao David por toda a ajuda e apoio que nos deu
durante este ano.

Tanto eu, como o meu marido Greg, desejamos a todos Boas Festas.

Jose Drabwell
Presidente, IPOPI
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's Hertogenbosch

Dizer que a reunido em Den Bosch foi um sucesso seria talvez subestimar o evento.

Tivemos um numero sem precedentes de delegados presentes e elegemos um novo Conselho e
a nova Presidente — na realidade a nossa primeira ‘doente’ em vez de um parceiro ou pai/mae.
Ficamos também a saber que existem cerca de dez paises prestes a tornarem-se membros da
IPOPI, em Istambul, em 2010. Tivemos uma série de palestras excelentes, mas o lugar de
honra deve ser atribuido a fascinante sessao com a Professora Helen Chapel e o Dr. Jordan
Orange. E, para além dos que ndo reservaram os hotéis a tempo, ndo houve nenhuma queixa!!
Pela primeira vez, a IPOPI teve também um stand de apresentagdo formal que, juntamente com
a nossa documentagao, foi foco de grande atrac¢do. Com efeito, desde a conferéncia ja
envidmos mais de 100 pacotes de brochuras da IPOPI para todo o mundo. A boa noticia é que
ainda temos muitas em stock e enviamo-las GRATUITAMENTE a quem quer que as solicite!
Por isso, peca-as e nos enviaremos!

Se visitar 0 nosso sitio na Internet www.ipopi.org, pode ter acesso a todas as apresentagdes
feitas em Den Bosch, as quais estdo disponiveis para usar como desejar, com a devida
autorizacao, claro. A nossa proxima reunido bianual serd em Istambul, em 2010. Isto sera
anunciado regularmente.

Contudo, em relacao as reservas de hotéis e inscrigoes, faga-o com antecedéncia - caso
contrario, tal como aconteceu em Den Bosch, o Congresso pode ficar a uma boa distancia de
autocarro em relacdo ao seu hotel! Agora ¢ a altura de comecar a pensar nos seus delegados e
procurar financiamento para que possam estar presentes. A IPOPI podera ter fundos
disponiveis, mas somente para aqueles que demonstrem terem tentado angariar fundos, mas
sem sucesso, ou seja, nao fique dependente da obtenc¢ao de financiamento da [POPI,
especialmente se ja o recebeu no passado.
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's Hertogenbosch/2

O sentimento de todos aqueles que estiveram presentes em Den Bosch foi talvez bem resumido
no discurso de encerramento de Jose Drabwell, a nossa nova Presidente:

"Como nova presidente da IPOPI, e talvez a primeira presidente imunodeficiente, gostaria de
deixar aqui um ‘grande obrigado’ ao Dr. Ester de Vries por ter reunido os membros da ESID,
do INGID e da IPOPI de uma forma tdo Gnica — alias, tornamo-nos todos praticantes* nos
altimos dias.

Obtivemos informagdes, aumentamos 0s nossos conhecimentos, iniciamos colaboracdes e
fizemos amizades, mas agora chegou o momento de desejar a todos uma boa viagem de
regresso a casa, depois desta conferéncia bem-sucedida. Continuem a fazer o excelente
trabalho de sempre em nome das imunodeficiéncias primarias."

*Muitos dos eventos sociais associados ao Congresso tiveram lugar em igrejas, ou antigas igrejas, no
centro de Den Bosch.
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's Hertogenbosch/3

Bianca Pizzera, Vice-presidente da IPOPI

O Conselho da IPOPI tem o prazer de anunciar que Bianca Pizzera aceitou gentilmente
o convite para ser Vice-presidente Honoraria da IPOPI. Bianca junta-se assim a Bob
LeBien, Presidente Vitalicio, e a Prof. Helen Chapel no compromisso Uinico para com a
vida e o trabalho da IPOPI.

Ao longo de quatro anos, entre 2004 e 2008, Bianca tem feito progredir o trabalho da
IPOPI de uma forma notavel e o Conselho tem todo o orgulho em reconhecer o seu
trabalho desta forma especial.

Prémio Luciano Vassalli

No Congresso em Den Bosch, o primeiro Prémio Luciano Vassalli foi entregue a Thomas
Andersen, da Noruega, pelos pais de Luciano - Sandra e Sergio.

O Prémio ¢ entregue como reconhecimento da importante influéncia que Luciano teve no seu
pais natal, a Suic¢a, informando o publico geral sobre as imunodeficiéncias primdrias e sendo
uma fonte de inspiragdo para todos. Thomas recebeu o prémio pela forma extraordinaria como
lidou com a sua imunodeficiéncia primdaria (IDP) e também pela forma como informou outras
pessoas sobre as IDPs e sobre como viver com a doenga.

Thomas nasceu a 9 de Abril de 1983 e foi diagnosticado com IDCG. Apesar de ter somente 25
anos de idade, Thomas ja foi submetido a trés transplantes de medula 6ssea, a um transplante
de figado (2005) e a uma grande intervengao cirargica no coragdao, em Dezembro de 2007.
Thomas nasceu com IDCG e durante a sua curta vida enfrentou muitos momentos dificeis
devido a sua IDP. Nunca desiste, tem sempre uma atitude positiva, tem uma grande forca de
vontade. “Tenho nove vidas”, diz!

Thomas tem tido sempre uma atitude positiva e concentra-se nas possibilidades, em vez de nos
problemas. Considera importante ensinar a outros jovens adultos sobre como lidar com a
doenca. E uma fonte de motivagio e de inspiragdo para outros jovens adultos com IDP.

cont...
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Thomas tem feito palestras e informado os profissionais de cuidados de satide e os doentes em
encontros sobre as IDPs e o tratamento subcutaneo. Thomas também contou a sua historia
enquanto doente com IDP. Considera o tratamento subcutaneo muito positivo e tem motivado e
supervisionado os jovens e os profissionais de satide, ensinando-lhes sobre o tratamento e sobre
como praticar a terapéutica subcutinea nas suas vidas didrias.

Thomas recebeu este prémio com aplausos entusiastas e encorajamento por parte dos presentes
na Cerimonia de Abertura da IPOPI, em Den Bosch. Juntamente com a placa formal para

assinalar o prémio, Thomas também recebeu lembrancas pessoais de Sandra e Sergio.

Estamos agora a espera de nomeacdes para o Prémio de 2010 em Istambul.

OBRIGADO!
O Conselho da IPOPI gostaria de expressar a sua gratiddo para com Stichting voor
Afweerstoornissen — a organizacao de doentes da Holanda — e em particular a familia

Waas, em especial a Ineke Waas, por toda a sua ajuda prestada no stand da IPOPI
durante o encontro em Den Bosch. Sem esta ajuda, 0 nosso stand néo teria tido sucesso
—em vez disso, funcionou como um centro para toda a actividade da IPOPI!
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Jovens Adultos em Den Bosch — Uma
reportagem!

Esta reportagem vai contar-lhe um pouco daquilo que os jovens adultos fizeram durante o encontro da
IPOPI em Den Bosch, na Holanda. Espero que sirva de inspiracdo para que outros jovens adultos
tentem estar presentes no préximo encontro em Istambul, em 2010.

O congresso teve inicio na quinta-feira, com a abertura do congresso da IPOPI.

Durante a ceriménia de abertura um dos jovens adultos (Thomas Andersen da Noruega) recebeu um
prémio pelo trabalho que realizou e pela motiva¢@o que deu a outros sobre como viver com uma IDP.
ApOs esta sessao de abertura, fomos para a nossa propria sala para fazer as apresenta¢fes. Todos os
jovens adultos que participaram no congresso conheciam-se e por isso come¢amos a falar sobre o
nosso futuro na IPOPI. Tomamos algumas decisdes, que introduzimos na nossa apresentacao para
domingo.

Depois, alguns de nos foram até Den Bosch para tomar uma bebida. Quando regressamos,
participAmos na abertura oficial do congresso. Depois da abertura houve uma recepcao de boas-vindas
onde pudemos comer alguma coisa. Mais tarde, quisemos comer e beber de novo, e por isso fomos
até a cidade. Infelizmente, a maioria das cozinhas dos restaurantes estava fechada, e por isso
acabamos no McDonald's. Por fim, regressamos ao hotel para dormir.

Na sexta-feira (17 de Outubro) fomos até ao laboratério de fraccionamento da Sanquin, em
Amesterdao. A Sanquin é o fabricante holandés de imunoglobulinas. Depois de termos tomado um
café ou cha, foi feita uma apresentacao de boas-vindas e depois fizemos uma visita guiada as
instalacdes. Comecamos pelo centro de doadores de sangue onde nos foi explicado como funcionam
os sistemas. Depois, fomos até ao laboratorio de fraccionamento onde se produz a IglV ou a IgSC.
Visitamos também o local de armazenamento onde sdo mantidos todos os produtos fabricados pela
Sanquin. Depois da visita fomos almocar, tendo-se seguido uma apresentagéo sobre tratamentos
domiciliarios e uma apresentacao sobre alguns desenvolvimentos na Sanquin.

Quando o programa terminou, regressamos a Den Bosch para participar no jantar da Baxter.
Infelizmente, houve um engarrafamento no regresso e demoramos muito mais tempo do que o
esperado para voltar a Den Bosch.

Conseguimos por fim chegar ao jantar da Baxter e depois voltdmos a cidade para beber algo num café.
Nessa mesma noite, termindmos o dia nas camas dos nossos hotéis.

No s&bado fomos ao parque tematico 'de Efteling'. E um parque com varias atrac¢des. Porque era fim-
de-semana e o tempo estava bom, o parque estava cheio de pessoas e por isso so visitAmos as
atraccfes mais interessantes antes de regressarmos a Den Bosch para o jantar de gala. Depois de
tudo isto, estdvamos todos tdo cansados que regressamos aos hotéis. (Nota do Editor — mas parece
gue alguns foram até a discoteca? — Correm rumores!!)

No domingo, o Ultimo dia, prepardmos a nossa apresentacao e entregamo-la aos ‘Adultos’ que
estavam presentes no encontro da IPOPI. Terminamos com um adeus a todos e regressamos a casa.

Esperamos ver-nos de novo em 2009 e, claro, em Istambul em 2010, se possivel com mais jovens
adultos a representarem 0s seus paises.

Guus Waas
Holanda
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A Rede da Base de Dados Online da
ESID para as IDPs

Uma plataforma internacional para a epidemiologia e
Investigacdo na area das IDPs

Desde 2004, a ESID (Sociedade Europeia de Imunodeficiéncias, www.esid.org) tem vindo a gerir uma
base de dados online para as imunodeficiéncias primdrias. A base de dados da ESID ¢é um registo de
doentes seguro, baseado na Internet, que combina quer dados clinicos, quer laboratoriais, de doentes
com IDPs. Fornece um conjunto de dados comum para, actualmente, 214 entidades diferentes de IDPs,
e ¢ actualizada regularmente, de acordo com os progressos feitos na investigagdo. Este grupo de dados
inclui diagnosticos, terapia, historial médico, dados laboratoriais e indicadores de resultados de satde.

Com esta base de dados, a ESID pretende dar resposta a perguntas importantes sobre a epidemiologia
da IDP: Qual ¢ a incidéncia e prevaléncia das IDPs nos varios paises ¢ na Europa como um todo? Qual
¢ a taxa de mortalidade e como esta a evoluir com os progressos feitos no diagnostico e na terapia?
Quais sao as estratégias de tratamento predominantes? Qual é o atraso no diagndstico nos varios paises
e para as varias IDPs? Outros registos na Europa ja abordaram antes estas questdes antes, a maioria a
nivel nacional, como em Espanha (REDIP, http ://web.hsd.es/redip/) e na Italia (IPINET,
ww.aieop.org). A Base de Dados Online da ESID oferece uma plataforma para unir estes esforgos e
recolher dados epidemioldgicos crediveis para todos os paises europeus.

Contudo, a base de dados da ESID ndo ¢ somente um inquérito de um nico ponto no tempo, limitado a
epidemiologia. Serve também como uma plataforma de investigacdo com documentagdo a longo prazo.
Ao usarem a base de dados, os investigadores tém a possibilidade de identificar coortes de doentes para
o rastreio genético e ensaios multicéntricos. Os grupos de dados podem ser alargados de forma flexivel
para estudos, usando a base de dados como uma plataforma para os seus formularios de relatorios.

Estado actual

Desde o seu inicio em Agosto de 2004, foram documentados na Base de Dados da ESID um total de
7.499 doentes de 54 centros individuais e registos nacionais. O progresso actual da documentagéo é
apresentado na Fig. 1.

Apesar deste numero estar ainda longe de apresentar uma imagem completa das IDPs na Europa, os
resultados actuais dao ja uma visdo valiosa sobre a epidemiologia da IDP, em particular nos paises com
uma taxa de documentacéo elevada.

Por exemplo, depois de ler o artigo “Encontro Conjunto de Paises Nordicos na Suécia,” (e-update de
Setembro de 2008, p. 10), analisamos recentemente a distribuicdo por sexos dos doentes com IDPs nas
criangas em comparacgdo com os adultos. Apesar do artigo afirmar que "70% dos doentes adultos com
IDP sao mulheres”, os nossos resultados da Base de Dados da ESID ndo suportam esta hipotese:
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A Rede da Base de Dados Online da
ESID para as IDPs/2

Fizemos uma analise por sexos de todos os doentes que nao tinham falecido e cujo acompanhamento foi
sempre feito. O nimero total foi de 6.771. A Fig. 2 mostra a distribui¢cdo por sexos do total, assim como
dos grupos de doentes com menos de 16 anos (“criangas”) e com 16 anos ou mais (“adultos”). A quota
de mulheres era de facto mais elevada no grupo dos adultos, mas os homens representavam a maioria
com 56,4%.

Em termos de investigacdo, a Base de Dados da ESID ja foi usada em inquéritos sobre doentes com
trombocitopenia ligada ao X (XLT) e sobre o carcinoma neuroendodcrino em doentes com deficiéncia de
CDA40L. Estao actualmente a ser realizados ensaios clinicos multicéntricos sobre a imunodeficiéncia
comum variavel (IDCV) e a agamaglobulinemia ligada ao cromossoma X (XLA).

Sensibiliza¢ao publica

Acreditamos que a gestdo da base de dados da ESID ¢ essencial para sensibilizar o piblico para as
IDPs. Apesar da informagao sobre a prevaléncia das IDPs ser muitas vezes baseada em estimativas,
espera-se que, em breve, a base de dados da ESID venha a incluir um numero de doentes documentados
suficiente para fornecer dados epidemiolodgicos crediveis ao publico, assim como as autoridades de
satde, mostrando assim que as IDPs ndo sdo tdo raras como por vezes se pensa.

A equipa da Base de Dados da ESID esta ja a colaborar com varias organizagdes de doentes a nivel
nacional, como a DSAI na Alemanha e a PIA no Reino Unido. Esperamos estabelecer mais
colaboragdes como estas e convidamos qualquer organizagio interessada a contactar-nos através do e-
mail registry@esid.org.

Benjamin Gathmann, Equipa da Base de Dados Online da ESID

Fig. 1 Progresso dos registos por paises

O numero total de doentes documentados em cada pais ¢ apresentado no mapa. As cores representam o nimero de
doentes registados em relagdo a populagdo do pais, de acordo com a legenda das cores (n.° de doentes por 100.000
habitantes)
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A Rede da Base de Dados Online da
ESID para as IDPs/3

Todos os doentes

m homens o mulheres

Criangas

= homens o mulheres

Adultos

= homens o mulheres

Fig. 2 Distribuicio por sexos

Distribuigdo por sexos dos doentes registados na Base de Dados da ESID. Grupo "Criangas": doentes com 15 anos
ou menos. Grupo "Adultos": doentes com 16 anos ou mais. Os graficos mostram o numero absoluto de doentes
por sexo, seguido da quota relativa em %.
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Doencas raras:
um desafio para a Europa

Grupo de Trabalho sobre Doengas Raras

A 18 de Novembro de 2008 teve lugar no Ministério da Salde, em Paris, sob o patrocinio da
presidéncia francesa do Conselho Europeu, a Conferéncia Europeia sobre Estratégias e Accdes
Nacionais para as Doenc¢as Raras na Europa.

A conferéncia, que contou com a presenca de partes intervenientes no processo politico,
representantes da Comissdo Europeia e do Parlamento Europeu, associa¢des de doentes e
especialistas, teve como objectivo:

- fornecer uma viséo geral da situacao actual e do desenvolvimento de politicas e de planos
de accdo nacionais em matéria de doencas raras na Europa
- partilhar experiéncias sobre as melhores praticas e estratégias adoptadas na Europa

- identificar os principais factores de sucesso que podem ser partilhados

Durante a reunido foram apresentados dois projectos importantes no que respeita as doencas raras na
Europa:

1) Comunicacdo da Comisséo Europeia sobre Doencas Raras

No dia 11 de Novembro de 2008, a Comissédo Europeia adoptou uma Comunicacdo e uma proposta de
Recomendacao do Conselho sobre doengas raras que estabelece uma estratégia comunitéria para
apoiar os Estados-Membros no diagndstico, tratamento e prestacdo de cuidados de saude para os 36
milhdes de cidadaos que padecem de doencas raras.

A Comunicacéo define uma estratégia de accdo em trés areas-chave:

- Melhorar a visibilidade e o reconhecimento das doencas raras
- Apoiar planos nacionais no ambito das doencas raras nos Estados-Membros
- Reforgar a cooperacdo e a coordenacdo em matéria de doencas raras na Europa

Com esta Comunicacéo e a proposta de Recomendacdo do Conselho que a acompanha, a Comissao
Europeia pretende desenvolver uma estratégia abrangente para as doencas raras, que permita, por um
lado, intensificar a cooperagéo e o apoio mutuo nesta area sensivel por toda a Europa e, por outro
lado, ajudar os Estados-Membros a adoptarem as suas proprias estratégias nacionais e regionais.
Desta forma, as pessoas que sofrem de uma doenca rara e as suas familias podem beneficiar da
integracao europeia, sentindo um beneficio tangivel nas suas vidas diarias.

Ambos os documentos foram enviados ao Parlamento, para serem submetidos ao seu parecer, € ao
Conselho da Unido Europeia, para adopcao da Recomendacédo. A adopcao da Recomendacéo esta na
agenda do Conselho de Ministros da Saude, quer durante a presidéncia francesa (16 de Dezembro de
2008), quer durante a proxima presidéncia checa (9 de Junho de 2009) e, se necessario, estara
presente no semestre seguinte, durante a presidéncia sueca.

A nivel europeu, o Presidente Nicolas Sarkozy expressou o seu apoio a Comunicacao da Comissao
Europeia, 0 que indica que durante a actual presidéncia francesa os conteldos deste importante
documento assumiram um estatuto de prioridade.
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Doencas raras:
um desafio para a Europa /2

2) EUROPLAN, Projecto Europeu de Desenvolvimento dos Planos Nacionais em matéria de
Doencas Raras

O EUROPLAN ¢é um projecto a trés anos financiado pela Comissao Europeia. O projecto € coordenado
pelo Centro Nacional das Doencas Raras (CNDR) do Istituto Superiore di Sanita, em ltalia, e inclui 21
dos 27 Estados-Membros da UE e a Eurordis (a Unica organizacdo de doentes envolvida). Isto
assegurara uma representacdo alargada de diversos contextos e experiéncias, incluindo o ponto de
vista dos doentes. O projecto nasceu da constatacdo de que, apesar de todos os esforcos feitos até ao
momento, existe ainda a necessidade de uma maior cooperacgédo entre 0s paises-membros para melhor
definirem e identificarem uma abordagem/estratégia eficazes no que respeita as doencas raras.

A ideia de uma abordagem abrangente que lide com os varios desafios das doencas raras tem vindo a
ser debatida ha ja muito tempo. Contudo, somente a Franga possui um plano de acg¢éo definido e
financiado em matéria de doencas raras. Outros Estados-Membros possuem politicas nacionais em
areas limitadas (ltalia, Suécia, Dinamarca, Reino Unido) ou estéo a trabalhar no estabelecimento de
politicas (Bulgéria, Portugal, Espanha, Roménia, Luxemburgo). Outros Estados-Membros possuem
uma politica direccionada para a area da investigacao (Alemanha, Holanda).

O objectivo do projecto é apoiar os Estados-Membros no desenvolvimento dos seus planos
estratégicos nacionais para as doencas raras e unir os esforcos nacionais numa estratégia comum ao
nivel europeu.

Objectivos

O objectivo geral do EUROPLAN é contribuir para assegurar 0 acesso a prevenc¢ao, diagnéstico,
tratamento e cuidados para os doentes com doencas raras, através da producao e disseminacao de
dados e através de recomendacdes para o desenvolvimento de planos nacionais para as doencas
raras. As “Recomendac¢des” apoiardo a harmonizagédo e a integracdo das estratégias de saude publica
na area das doencas raras em toda a Europa, ajudando a reduzir as desigualdades nos servi¢os de
saude para os cidadaos da UE com doencas raras e para as suas familias.

O projecto tem como objectivo fornecer informacgdes sobre as vérias iniciativas para desenvolver um
plano estratégico para as doencas raras, a fim de criar uma cultura de planeamento estratégico para as
mesmas. E, mais importante, tem como objectivo identificar e descrever as melhores praticas, no
sentido de partilhar informacgdes, modelos e dados sobre estratégias eficazes para lidar com as
doengas raras. As recomendacdes, incluindo uma andlise critica das actuais actividades em areas-
chave de intervenc@o em matéria de doencas raras (quadro institucional, disponibilidade de cuidados
de saude, sistema de controlo, apoio as organiza¢des de doentes), servirdo como manual de
orientagdo para apoiar os Estados-Membros no desenvolvimento de planos nacionais para as doengas
raras. Neste contexto, as recomendacdes servirdo como uma ferramenta de promog¢éo a nivel politico.

Resultados esperados

O projecto desenvolvera recomendagfes sobre como estabelecer um plano estratégico, garantindo um
envolvimento alargado das partes interessadas (ministérios, autoridades regionais e locais,
profissionais de saude, investigadores e doentes) e uma vasta disseminacéo das recomendacdes em
todos os Estados-Membros.

O envolvimento das partes interessadas é considerado essencial para atingir os dois principais
resultados do projecto:

1) chegar a um consenso sobre as estratégias para as doencas raras com base nas evidéncias
actuais

2) promover o desenvolvimento do planeamento estratégico para as doencas raras com base
nas melhoras préaticas.

Gracas a colaboracgéo de todas as partes interessadas, 0 projecto ajudara a sensibilizar para as
doencas raras e as recomendacdes serdo também um importante instrumento de promocao a nivel
politico.
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Declaracdo da Comissé&o Europeia sobre as diferencas
existentes entre produtos médicos derivados do plasmae o
sangue total e componentes sanguineos

A Comissao Europeia afirmou:

"Na preparacdo do proximo relatério sobre a promocao, por parte dos Estados-
Membros, da dadiva de sangue voluntaria e ndo remunerada, a Comissdo dara a
devida atencdo aos diferentes procedimentos de colheita de componentes sanguineos,
ao considerar a interpretacdo e a implementacéo do principio da dadiva de sangue
voluntaria e ndo remunerada no contexto europeu.”

Na Europa, a preocupacao das pessoas que dependem dos produtos derivados do
plasma (como a imunoglobulina) ¢ o facto das dadivas ndo remuneradas serem
insuficientes para fornecerem os produtos de tratamento necessarios.

As imunoglobulinas produzidas a partir de dadivas ndo remuneradas tém apresentado
excelentes resultados em matéria de seguranca nos tltimos 15 anos e uma vez que o
fornecimento global dos produtos derivados do plasma ¢ tao limitado, qualquer
restricdo ao acesso a estes produtos teria consequéncias graves imediatas para os
doentes.

Na sequéncia de uma reunido entre os representantes dos utilizadores de produtos do
plasma e a Comissaria Vassiliou, em Maio de 2008, a Comissao concordou em
envolver de forma proactiva nas suas deliberagdes a coligagcdo de organizagdes que
representam os utilizadores mais frequentes dos produtos derivados do plasma
(incluindo as pessoas com imunodeficiéncias primadrias).

David Watters e Brian O ‘Mahony com a Comissaria Vassiliou
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O registo de IDPs no Reino Unido -
Uma abordagem nacional da recolha de dados com
vista a investigacao internacional

No Reino Unido, tal como em muitos outros paises, a necessidade de um Registo Nacional das IDPs
tem-se tornado cada vez mais evidente ao longo dos anos. Doentes e profissionais de cuidados de
saude partilham um interesse neste registo, que sera um instrumento essencial para a investigacao de
elevada qualidade e que, em Ultima analise, contribuird para a melhoria dos cuidados para os doentes.
Um outro objectivo-chave da recolha de dados é o de sensibilizar o publico e reforcar a posicéo das
IDPs junto das principais partes interessadas, como a comunicagéo social e o governo.

A organizag&o de doentes britanica PIA (Primary Immunodeficiency Association, www.pia.org.uk) e a
rede UK PIN (UK Primary Immunodeficiency Network, www.ukpin.org.uk) uniram forcas para
estabelecer um Registo Nacional. Obviamente, foi necessaria tecnologia de ponta e os centros do
Reino Unido decidiram aproveitar a experiéncia e a credibilidade de um sistema estabelecido e
comprovado, nomeadamente a Base de Dados Online da ESID para as Imunodeficiéncias Primarias.
Este sistema tem sido utilizado com sucesso desde 2004 e fornece todas as funcionalidades
necessarias. Recolhe dados clinicos, assim como dados laboratoriais e sobre a qualidade de vida, e
permite observacdes a longo prazo através da documentacéo de acompanhamento. Pode encontrar
uma descricdo mais pormenorizada do Registo da ESID nesta edicdo do e-Update nas péaginas 8 - 10.

Contudo, os centros do Reino Unido optaram por uma solucdo que aloja este registo num servidor
dedicado no Reino Unido. A ESID apoia totalmente os centros de registo nacionais nesta deciséo.
Assim, o grupo director do registo da rede UKPIN deu inicio a todos os procedimentos necessarios
para em breve estabelecer um servidor com uma copia da base de dados da ESID. Foi obtida a
aprovacdo ética necessaria e estamos em vias de finalizar as politicas de protec¢éo de dados,
juntamente com a University College London, onde o servidor ficara alojado.

Estado actual

Actualmente, oito centros do Reino Unido ja contribuiram com os dados dos seus doentes. Ja foram
introduzidos os dados de 943 doentes com IDPs na plataforma da ESID (até 12 de Dezembro de
2008).

Assim que o servidor estiver estabelecido, espera-se que mais centros membros da UKPIN se unam a
iniciativa. A PIA apoia o projecto ndo sé fornecendo o hardware necessario do servidor, mas sobretudo
financiando uma pessoa para visitar os centros de documentacgéo e ajuda-los na introducao dos dados.
Isto tem-se revelado crucial noutros paises uma vez que, obviamente, significa trabalho adicional para
0s centros e muitas vezes a falta de tempo e de pessoal séo obstaculos a estas tarefas. Alguns centros
tém a sorte de ter pessoas dedicadas que asseguram que os dados séo regularmente actualizados,
enguanto outros contam com ajuda adicional.

Devera ser adicionado um numero total de 36 fundagGes-membros da UKPIN
Actualmente, 8 centros introduziram 940 doentes

Outra vantagem da utilizagdo do sistema da ESID é que, apesar do Registo Nacional do Reino Unido
ser um sistema independente que pode ser adaptado e corrigido de acordo com as necessidades do
pais, este pode ainda assim comunicar com a verséo internacional e permite desta forma a troca de
informacdes e a investigacao a uma escala muito mais alargada. O doente pode optar por
disponibilizar os seus dados para investigacdes somente no Reino Unido ou disponibiliza-los para
potenciais projectos de investigacao internacionais, exportando os dados uma vez por ano para a
plataforma internacional da ESID. Para mais informac¢8es pode contactar Viviane Knerr, coordenadora
da base de dados no Royal Free Hospital, University College London: v.knerr@medsch.ucl.ac.uk.
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