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verantwoording

Eén- tot tweejaarlijks brengt Integraal Kankercentrum Nederland (IKNL) een rapport uit in
een serie genaamd Kankerzorg in beeld. Het rapport belicht actuele thema'’s in de onco-
logie, geeft een overzicht van de laatste stand van zaken op deze gebieden en van de
belangrijkste te verwachten ontwikkelingen in de komende jaren. Voorgaande rapporten
gaven overzichten van de oncologische zorg in het algemeen (editie 2014) en van de zorg
voor oudere patiénten (editie 2016). Deze editie van het rapport gaat in op zeldzame

kankersoorten.

De zorg voor patiénten met zeldzame vormen van kan-
ker verdient alle aandacht. Op basis van Europese
cijfers blijkt dat de overleving voor deze patiénten bedui-
dend lager is dan voor degenen met een niet-zeldzame
vorm van kanker. Bij een op de vijf patiénten met kanker
gaat het om een zeldzame vorm. Deze patiénten zien zich
gesteld voor specifieke problemen vanwege de zeldzaam-
heid van hun ziekte: de ziekte wordt moeilijker herkend
door artsen en het vinden van effectieve behandelingen
vormt een uitdaging. Waar de afgelopen jaren voor de
patiénten met een niet-zeldzame vorm van kanker een
aanzienlijke verbetering in overleving wordt gezien, is er
nauwelijks ontwikkeling in de prognose voor patiénten met
een zeldzame vorm van kanker.

Dit rapport maakt duidelijk welke kennis op dit moment
nog ontbreekt over de zorg voor patiénten met zeldzame
vormen van kanker. En waar mogelijkheden voor verbete-
ringen liggen. Er zijn tien concrete aanbevelingen opge-
steld om deze verbeteringen te realiseren. Deze aanbeve-
lingen zijn geformuleerd op basis van de uitkomsten van
een werksymposium in november 2017, waar de inhoud
van het rapport besproken werd. Deelnemers aan het
werksymposium waren zorgverleners, kwaliteits- en be-
leidsmedewerkers, bestuurders en vertegenwoordigers
van patiéntenorganisaties.




Eerste landelijke rapport

Kankerzorg in beeld: zeldzame kanker is het eerste lan-
delijke rapport dat een overzicht geeft van de zorg voor
volwassen patiénten met zeldzame vormen van kanker in
Nederland. Per hoofdstuk staat een thema centraal, geba-
seerd op de vraagstukken rondom zeldzame kanker. Deze
thema’s worden ondersteund door gegevens uit de Ne-
derlandse Kankerregistratie (NKR). De gegevens in dit rap-
port hebben betrekking op volwassen patiénten (18 jaar of
ouder) met een zeldzame solide vorm van kanker. Hiermee
wordt de lijn aangehouden zoals die is gesteld door het
Europese referentienetwerk voor zeldzame solide kanker-
soorten bij volwassenen, EURACAN (EUropean RAre CAN-
cers). Dit betekent dat kanker bij kinderen en hematologi-
sche kankersoorten buiten beschouwing zijn gelaten.

Het laatste hoofdstuk bevat per zeldzame kankersoort
overzichtsgegevens uit de NKR. Deze zijn gekozen aan de
hand van de aandachtsgebieden zoals die zijn vastgesteld
binnen EURACAN.

De Nederlandse Kankerregistratie

De cijfers voor dit rapport zijn verkregen vanuit de NKR.
De NKR wordt beheerd door IKNL en bevat informatie
over alle patiénten met kanker vanaf 1989. IKNL ontvangt
jaarlijks van het ministerie van Volksgezondheid, Welzijn
en Sport een instellingssubsidie om de oncologische en
palliatieve zorg te verbeteren. De informatie in de NKR is
gebaseerd op codeersystemen van de Wereld Gezond-
heidsorganisatie (WHO), de International Classification of
Diseases for Oncology (ICD-O3), de International Associa-
tion of Cancer Registries (IACR), en het TNM-systeem. Het
gebruik van data uit de NKR is gebonden aan strikte priva-
cyregelgeving.

hematologische kanker (28%)

kanker bij kinderen (3%)

de gegevens van dit rapport gaan over
volwassen patiénten (18 jaar of ouder)
met solide vormen van zeldzame kanker

hematologische kanker en kanker bij
kinderen zijn buiten beschouwing gelaten
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voorwoord

Er is in Nederland veel aandacht voor kanker in het
algemeen en de oncologische zorg is van hoog ni-
veau. Wij zijn blij dat Integraal Kankercentrum Neder-
land de uitdaging is aangegaan om vanuit de gege-
vens van de Nederlandse Kankerregistratie (NKR) de
huidige stand van zaken van de zorg specifiek voor
patiénten met zeldzame vormen van kanker in beeld te
brengen.

Zeldzame kankersoorten zijn afzonderlijk weliswaar zeld-
zaam, toch gaat het in totaal om honderdduizend mensen in
Nederland. Patiénten met een zeldzame vorm van kanker
kampen met dezelfde problemen als mensen met andere
zeldzame aandoeningen. Zij worden relatief laat gediag-
nosticeerd; vaak pas na omzwervingen langs diverse artsen
en ziekenhuizen. Ze hebben mede daardoor een relatief
slechtere prognose. Omdat er minder onderzoek gedaan
wordt is er minder bekend over de zeldzame kanker-
soorten en zijn de behandelopties beperkt.

Dit rapport bevat een aantal belangrijke aanbevelingen.
Onder meer over de concentratie van diagnostiek en
onderzoek, over onderzoek naar kwaliteit van leven en
psychosociale aspecten, en het belang van extra aandacht
voor kinderen en jongeren met zeldzame vormen van kan-
ker. De belangrijkste aanbeveling betreft in onze ogen
de organisatie van zorg. Wij constateren dat ondanks de
kleine patiéntenaantallen, de zorg voor patiénten met een
zeldzame vorm van kanker versnipperd is over te veel zie-
kenhuizen. Als er sprake is van behandelopties, zijn deze
lang niet in alle ziekenhuizen voorhanden.

De versnippering is daarom zorgelijk. Dit maakt directe
aandacht voor concentratie van zorg noodzakelijk. Om alle
patiénten optimale en adequate diagnostiek te bieden én
om de benodigde kennis en expertise op te bouwen in
Nederland om bovengenoemde problemen het hoofd te
bieden.

Patiéntenorganisaties zijn groot voorstander van het orga-
niseren van zorg in specifieke expertisecentra. We willen
datin 2020 alle patiénten met een zeldzame vorm van kan-
ker gezien worden in een dergelijk centrum. Nederlandse
Federatie van Kankerpatiéntenorganisaties (NFK) en Ver-
eniging Samenwerkende Ouder- en Patiéntenorganisaties
(VSOP) dragen hieraan bij vanuit hun visie op expertise-
zorg en hun ervaring met de toetsing en kwaliteitsborging
van exper-tisecentra. Het opstellen van een Nationaal
Plan Zeldzame Tumoren (NPZT), waarvoor dit rapport een
goede basis vormt, kan een grote stimulans geven aan de
verwezenlijking van dit doel.

Wij dagen het onderzoeks- en zorgveld graag uit hieraan
met ons te werken!

februari 2018

Arja Broenland Anton de Wijer
directeur NFK voorzitter VSOP
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Algemeen

In Nederland hebben patiénten met een zeldzame vorm
van kanker een slechtere overleving dan patiénten met
een niet-zeldzame vorm van kanker. Patiénten met een
zeldzame vorm van kanker hebben 15 procent minder
kans om na vijf jaar nog in leven te zijn ten opzichte van
patiénten met een niet-zeldzame vorm van kanker. Waar
de afgelopen jaren voor de patiénten met een niet-zeldza-
me vorm van kanker een aanzienlijke verbetering in overle-
ving wordt gezien, is er nauwelijks ontwikkeling in de prog-
nose voor patiénten met een zeldzame vorm van kanker.
Dit heeft vermoedelijk te maken met een late en incorrecte
diagnosestelling, versnipperde klinische expertise, gebrek
aan onderzoek en stagnatie in de ontwikkeling van nieuwe
behandelmogelijkheden.

Belangrijke oorzaken voor de moeizame ontwikkeling van
nieuwe behandelmogelijkheden zijn de beperkte moge-
lijkheden om klinische trials uit te voeren gezien de kleine
patiéntengroepen en de terughoudendheid van de farma-
cie als het om een kleine afzetmarkt gaat. Om deze onge-
lijkheid tussen de groep van patiénten met een zeldzame
vorm van kanker ten opzichte van de groep patiénten met
een niet-zeldzame kankersoort terug te dringen, is mini-
maal een passende nationale aanpak nodig.
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Nationale aanpak noodzakelijk

Er dient een nationale aanpak te komen om de zorg te
verbeteren voor de groep patiénten met een zeldzame
vorm van kanker. Cruciale onderwerpen voor verdere be-
leidsvorming zijn de concentratie en codrdinatie van zorg,
kennisoverdracht, onderzoek en tot slot de rol van erkende
expertisecentra en hun kennisnetwerk. Het betreft hier zo-
wel de cure als care binnen de zorg. Om deze nationale
aanpak te ontwikkelen moet er een integrale benadering
komen waarbij alle relevante partijen betrokken zijn. Dit
wordt bij voorkeur uitgevoerd met een nationaal plan voor
zeldzame kankersoorten waarin de aanbevelingen van dit
rapport zijn meegenomen.

Aanbevelingen zeldzame kanker in
Nederland

DIAGNOSTIEK

De slechtere prognose voor patiénten met een zeldzame
vorm van kanker is deels het gevolg van een vertraagd di-
agnostisch traject, wat vaker voorkomt bij zeldzame kanker-
soorten dan bij de niet-zeldzame soorten. Een vertraging
in het diagnostisch traject kan resulteren in hogere stadia
bij diagnose. Gegevens uit de Nederlandse Kankerregis-
tratie (NKR) laten geen overtuigend verschil in stadiumver-
deling zien tussen zeldzame en niet-zeldzame kankersoor-
ten. Waar de vertraging in het diagnostisch traject dan zit is
onduidelijk. Dit kan liggen bij de patiént, de huisarts of het
ziekenhuis. Hier zijn onvoldoende gegevens over beschik-
baar. Daarnaast is voor het stellen van een juiste en tijdige
diagnose expertise nodig op verschillende vakgebieden,
waaronder pathologie en genetica. Het kleine aantal pati-
enten en de diversiteit van zeldzame kankersoorten maakt
de ontwikkeling van expertise lastig.

Om meer inzage te krijgen in de reden voor de slechtere
prognose van patiénten met een zeldzame vorm van kan-
ker, dient er meer onderzoek naar mogelijke vertraging
tussen de eerste klachten van de patiént, de komst naar
de huisarts, de verwijzing naar het ziekenhuis, het patho-
logisch onderzoek en de juiste diagnosestelling voor de
verschillende zeldzame kankersoorten gedaan te worden.

Verbeter samenwerking in
diagnostiek

Voor patiénten en verwijzers is het van belang dat de ex-
pertisecentra en hun netwerken voor de verschillende
(clusters) van zeldzame kankersoorten goed vindbaar en
benaderbaar zijn om onnodige vertraging in het diagnos-
tisch traject te voorkomen. Relevante partijen, waaronder
overheid, zorgverzekeraars, zorgverleners en patiéntver-
tegenwoordigers, dienen (inter)nationaal beleid te ontwik-
kelen waarin de concentratie van de pathologie en diag-
nostiek van zeldzame kankersoorten centraal staan.
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CANCER SURVIVORSHIP

De resultaten in dit rapport laten zien dat de zeldzaamheid
in het algemeen negatieve gevolgen heeft voor de gemid-
delde overleving bij kanker. lets meer dan de helft van de
patiénten gediagnosticeerd met een zeldzame vorm van
kanker is vijf jaar na de diagnose nog in leven. De kennis
over de kwaliteit van leven van patiénten met een zeld-
zame vorm van kanker is beperkt. Vanuit onderzoek en
kennis van met name niet-zeldzame vormen van kanker is
bekend dat veel patiénten de (late) gevolgen van kanker
en de behandeling ervan ervaren. Het gaat dan om pro-
blematiek op lichamelijk, psychisch en sociaal vlak (onder
meer vermoeidheid, hartfalen, osteoporsose, verminderde
lichamelijke conditie en angstklachten). Kennis die opge-
daan is bij de niet-zeldzame kankersoorten is mogelijk van
toepassing op zeldzame kankersoorten. Binnen de groep
Adolescent & Young Adults (AYA) komen relatief veel zeld-
zame vormen van kanker voor. Het blijkt dat het krijgen
van kanker op de AYA-leeftijd (18-34 jaar) een negatieve
invloed heeft op de kwaliteit van leven van deze patiénten.
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Meer onderzoek naar kwaliteit van leven

Er is weinig kennis over de kwaliteit van leven bij patiénten
met een zeldzame vorm van kanker. Meer onderzoek naar
de behandeling van zeldzame kanker en de impact daar-
van op de patiént is nodig. Dit geldt in het bijzonder voor
patiénten binnen de AYA-leeftijd: in deze leeftijdsgroep
komen relatief veel zeldzame kankersoorten voor. Hiervoor
dient aansluiting gezocht te worden met het Nationaal AYA
‘Jong & Kanker’ Platform.

ORGANISATIE VAN ZORG

Een deel van de patiénten met een zeldzame vorm van
kanker wordt buiten de expertisecentra gediagnosticeerd
en behandeld. Waar er op Europees niveau vele ontwikke-
lingen rondom Europese Referentienetwerken (ERN) voor
zeldzame kankersoorten zijn (EURACAN, EuroBloodNet,
PaedCan, Endo-ERN en Genturis) ontbreekt het in Neder-
land aan een eenduidig verbeterbeleid voor de oncologi-
sche en palliatieve zorg voor patiénten met een zeldzame
vorm van kanker. Het Koersboek Oncologische Netwerk-
vorming beschrijft het beleid rondom netwerkvorming
binnen de oncologie, maar gaat met name in op de niet-
zeldzame kankersoorten en niet op de organisatie van zorg
rondom zeldzame kankersoorten.

Expertisecentra voor alle zeldzame
kankersoorten

Er zijn nog steeds (clusters van) zeldzame kankersoorten
waarvoor geen expertisecentrum is aangewezen. De crite-
ria voor aanwijzing van expertisecentra dienen afgestemd
te worden met internationale criteria, opgesteld vanuit de
ERNs. Stimuleer in geval van zeer zeldzame kankersoorten
aansluiting bij bestaande (inter)nationale (virtuele) netwer-
ken en centra met expertise in vergelijkbare aandoeningen
in Nederland en daarbuiten.

Stimuleer kennisdeling

Ontwikkel duurzaam beleid over hoe zorg(codrdinatie),
kennisoverdracht en onderzoek geconcentreerd dienen te
worden in erkende expertisecentra en hun kennisnetwerk.
Er dient aandacht te zijn voor:

concentratie van zorg binnen landelijk dekkende kennis-
netwerken met expertisecentra voor (clusters) van zeldza-
me kankersoorten;

definiéren van verantwoordelijkheden voor expertise cen-
tra op het gebied van zorg(codrdinatie), kennisoverdracht
en onderzoek;

onafhankelijke betrouwbare data en financiering ter onder-
steuning van deze netwerken.
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Kennisontwikkeling

REGISTRATIE

Voor het optimaliseren van de kwaliteit van zorg voor pa-
tiénten met een zeldzame vorm van kanker is de beschik-
baarheid van relevante data van groot belang. De NKR be-
schikt als enige registratie in Nederland over een set van
gegevens met landelijke dekking over patiénten met een
zeldzame vorm van kanker. Daarnaast zijn er veel verschil-
lende databases beschikbaar die, indien ze bij elkaar ge-
bracht worden, veel nuttige informatie kunnen opleveren.
Meer informatie dan de afzonderlijke databases kunnen
opleveren.

STUDIES

Zeldzame kankersoorten zijn een uitdaging voor onder-
zoek; dit onderzoek kan vaak nog onvoldoende worden
uitgevoerd. Het aantal klinische en wetenschappelijke stu-
dies in Nederland is aanzienlijk lager voor zeldzame kan-
kersoorten dan voor niet-zeldzame kankersoorten. Dit re-
sulteert in het feit dat een patiént met een zeldzame vorm
van kanker minder toegang heeft tot effectieve interven-
ties en actuele richtlijnen ten opzichte van patiénten met
een niet-zeldzame vorm van kanker. Zeldzame vormen van
kanker hebben door het lage patiéntenaantal een andere
kijk nodig op het studieontwerp en vragen om samenwer-
kingsvormen zoals de onlangs opgerichte ERNSs.

20

07

Om alle (inter)nationale data vanuit expertisecentra,
audits, studies en onderzoeksgroepen optimaal te kunnen
benutten voor wetenschappelijk onderzoek, dienen kop-
pelingen mogelijk te zijn tussen de bestaande gegevens-
sets. Om betrouwbare en veilige koppelingen tot stand
te kunnen brengen is het vastleggen van een eenduidige
sleutel noodzakelijk, bijvoorbeeld het Burgerservicenum-

mer.

onderzoek zeldzame kankersoorten

Om nieuwe interventies en richtlijnen te ontwikkelen, dient
er meer klinisch en wetenschappelijk onderzoek naar zeld-
zame kankersoorten gedaan te worden. (Inter)nationale
expertisecentra hebben met hun (virtuele) kennisnetwerk
hierin een initiérende en coodrdinerende rol. Alleen zo kun-
nen er voldoende aantallen patiénten worden bereikt voor
wetenschappelijk onderzoek en kennisontwikkeling.

09

technieken

Om gedegen onderzoek met kleine studiepopulaties
mogelijk te maken, dienen methodologen betrokken te
worden en is het noodzakelijk dat er nieuwe onderzoeks-
technieken ontwikkeld worden voor de opzet van studies
(bijvoorbeeld Basket studies).

Alloceer subsidiegelden voor onderzoek
naar zeldzame kankersoorten

Instanties die subsidie verstrekken, dienen rekening te
houden met de problematiek rondom zeldzame kanker-
soorten, zoals de kleine aantallen patiénten. Aan de hand
van een kennisagenda zeldzame kankersoorten, opge-
steld door relevante partijen, dienen subsidieverstrekkers
geld te alloceren voor zowel klinisch als wetenschappelijk

onderzoek naar zeldzame kankersoorten.
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inleiding

Het aantal mensen in Nederland dat de diagnose kanker krijgt, neemt ieder jaar toe. Bij

een op de vijf nieuwe patiénten met kanker gaat het om een zeldzame vorm.

Definitie zeldzame kankersoorten

Met de steeds beter ontwikkelde kennis op het gebied
van gepersonaliseerde medicatie en genetische profilering
zou gesteld kunnen worden dat alle kankersoorten in de
nabije toekomst zeldzaam zijn. Paradoxaal genoeg gaan
deze nieuwe ontwikkelingen ook inzichtelijk maken hoe
de verschillende kankersoorten juist op elkaar lijken. Deze
ontwikkelingen raken dus direct de discussie over welke
kankersoorten nu zeldzaam zijn en welke niet. De totale
omvang van zeldzame kankersoorten is onlangs voor het
eerst in kaart gebracht door grootschalig Europees onder-
zoek, het RARECARE-project.’

Eén van de belangrijkste resultaten van dit internationale
onderzoek is de vaststelling van een algemene definitie
voor zeldzame kankersoorten. In tegenstelling tot zeld-
zame ziekten in het algemeen (niet-kanker), die vanwege
hun veelal chronische verloop adequaat te beschrijven zijn
op basis van hun prevalentie, vereist het meer acute ka-
rakter van zeldzame kankersoorten een definiéring vanuit
de ziekte-incidentie. De definitie voor zeldzame kanker is
daarom gesteld op een afkapwaarde van zes gevallen per
honderdduizend personen per jaar.

Daarnaast is er een lijst opgesteld op basis van het type
kankercel gerelateerd aan de plaats waar de kanker zich
in het lichaam bevindt. Deze lijst maakt het mogelijk om
beschikbare informatie vanuit de Europese kankerregis-
traties te gebruiken en in kaart te brengen wat nu wel en
geen zeldzame kankersoort is. De RARECARE-definitie is
inmiddels binnen Europa algemeen geaccepteerd door de
verschillende Europese koepelorganisaties. In de toekomst
kan de huidige lijst van kankersoorten eventueel worden

aangepast om ook de nieuwe ontwikkelingen binnen de
oncologie mee te nemen.

Zeldzame kanker in Europa

Op basis van deze internationale definitie is het aantal Eu-
ropeanen dat ooit is gediagnosticeerd en nog steeds in
leven is (prevalentie) met een zeldzame vorm van kanker
geschat op ruim 4,3 miljoen mensen (2012). Zeldzame kan-
kersoorten beslaan daarmee bijna een kwart van de totale
kankerprevalentie van kanker in Europa. Ter vergelijking: in
absolute aantallen gemeten gaat het om net zoveel men-
sen als het aantal inwoners van Kroatié.?

In het Europese onderzoek is ook gekeken naar de over-
leving van patiénten met een zeldzame vorm van kanker.
Hieruit bleek dat patiénten met een zeldzame vorm van
kanker gemiddeld een slechtere prognose hebben dan de
patiénten met een niet-zeldzame vorm van kanker. Van de
laatste groep is bijna tweederde van de patiénten (63 pro-
cent) vijf jaar na de diagnose nog in leven, terwijl dit on-
der patiénten met een zeldzame vorm van kanker nog niet
de helft is (49 procent).? Met name in de eerste twee jaar
na de diagnose zien we de overleving tussen zeldzame en
niet-zeldzame kanker uiteenlopen. Dit zegt mogelijk iets
over de juiste diagnosestelling en de effectiviteit van de
primaire behandeling. Voor deze analyse zijn naast de so-
lide kankersoorten ook de hematologische maligniteiten
meegenomen.

2 Voor deze schatting hielden de onderzoekers rekening met andere moge-
lijke (niet-kankergerelateerde) oorzaken waar patiénten aan kunnen overlij-

den, door uit te gaan van de relatieve overleving.
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De uitkomsten werpen een eerste licht op de uitdagingen
die zeldzame kankersoorten vormen voor de gezondheids-
zorg in Europa. Uiteraard kunnen deze uitdagingen per
specifieke kankersoort verschillen. Ook variéren ze binnen
de zorgsystemen van de verschillende Europese landen.
Zo is de situatie anders voor landen met een sterk gecen-
traliseerde zorg (bijvoorbeeld in Slovenié) dan voor landen
waarin dit (nog) niet het geval is.

Zeldzame kanker in Nederland

Op basis van de internationale definitie van RARECARE
voor zeldzame kankersoorten geldt dat een kankersoort
in Nederland zeldzaam is wanneer er voor een specifieke
vorm van kanker minder dan 1021 nieuwe patiénten per
jaar worden gediagnosticeerd. Kijken we naar alle zeld-
zame kankersoorten bij elkaar dan betekent dit dat in
Nederland meer dan twintigduizend patiénten per jaar
de diagnose van een zeldzame vorm van kanker krijgen
(incidentie). Op dit moment hebben meer dan honderd-
duizend Nederlanders met een zeldzame vorm van kanker
te maken, of hebben hiermee te maken gehad (prevalen-
tie). Daarmee vormen zeldzame kankersoorten, bij elkaar
genomen een aanzienlijk aandeel van de ziektelast door
kanker. Van de 260 door RARECARE gedefinieerde kanker-
soorten (zowel zeldzame als niet-zeldzame kankersoorten
waaronder ook hematologische maligniteiten) zijn er 223
(86 procent) zeldzaam in Nederland.

Een kankersoort is zeldzaam in Nederland
indien er minder dan 1.021 nieuwe patiénten

per jaar van voorkomen

’
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86% van alle soorten kanker is
een zeldzame vorm van kanker
in Nederland

Specifieke problematiek bij zeldzame
kanker

De voor zeldzame kankersoorten kenmerkende kleine aan-
tallen patiénten zijn in verband te brengen met een aantal
vraagstukken die min of meer onafhankelijk van de speci-
fieke kankersoort spelen. Dit geldt zowel voor de patién-
tenzorg als voor het klinisch wetenschappelijk onderzoek.

LATE HERKENNING VAN DE ZIEKTE

Door de zeldzaamheid zijn zorgverleners minder bedacht
op het aantreffen van een zeldzame kankersoort, te begin-
nen in de eerste lijn van de gezondheidszorg, veelal de
huisarts. Als we bovenstaande aantallen in ogenschouw
nemen, is het belangrijk om te realiseren dat de 8.700
praktiserende huisartsen in Nederland gemiddeld per jaar
nog geen drie nieuwe patiénten met een zeldzame vorm
van kanker (n = 20.000) tegenkomen. Daarnaast is het bij-
voorbeeld voor een patholoog lastig expertise op te bou-
wen als deze slechts kleine aantallen patiénten met een
zeldzame vorm van kanker ziet. Met het uitblijven van een
juiste diagnose zien patiénten vervolgens veel verschillen-
de specialisten voordat ze kunnen beginnen met gerichte
behandeling van hun ziekte. Dit is vooral het geval indien
de behandeling (en diagnostiek) van zeldzame kanker-
soorten buiten het stramien van veelvoorkomende kanker-
soorten vallen (phyllodestumoren worden bijvoorbeeld als
borstkanker gedetecteerd).

ONVOLDOENDE ERVARING MET BEHANDELING

Wanneer de behandeling binnen centra plaatsvindt waar
weinig patiénten met specifieke zeldzame vorm van kanker
komen, kunnen de betrokken zorgverleners weinig exper-
tise opbouwen. In tegenstelling tot niet-zeldzame kanker

zijn over het algemeen geen zorgpaden ingericht of be-
handelrichtlijnen opgesteld voor zeldzame kankersoorten.
Het is de vraag in hoeverre patiénten op die manier wor-
den behandeld volgens de nieuwste wetenschappelijke
inzichten.

MINDER MOGELIJKHEDEN VOOR ONDERZOEK

Het aantal grote prospectief gerandomiseerde studies
voor zeldzame kankersoorten is laag. Het lage patiénten-
volume en het aantal internationale initiatieven voor kli-
nisch onderzoek naar zeldzame kankersoorten is beperkt.
Dit resulteert in het feit dat een patiént met een zeldzame
vorm van kanker minder toegang heeft tot effectieve in-
terventies en actuele richtlijnen ten opzichte van patiénten
met een niet-zeldzame vorm van kanker. Daarnaast lijkt er
weinig interesse te bestaan om nieuwe geneesmiddelen
voor patiénten met een zeldzame vorm van kanker te ont-
wikkelen. De beperkte marktwaarde en de hoge investe-
ringen brengen onzekerheid met zich mee als het gaat om
kosten-effectiviteitsanalyses.

MINDER BEKENDHEID EN INFORMATIE VOOR
PATIENTEN

De vele zeldzame kankersoorten hebben afzonderlijk min-
der maatschappelijke impact. Het creéren van maatschap-
pelijke aandacht is daarmee lastiger in vergelijking tot de
niet-zeldzame kankersoorten. Uitzonderingen daargelaten.
Daarnaast is er voor deze groep patiénten geen geéffend
pad dat zij kunnen bewandelen. De patiént en diens naas-
ten hebben mogelijk moeite met het vinden van de juiste
informatie en met het vinden van lotgenotencontact. Hier-
door kan men zich alleen voelen.
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zeldzame kanker in
Nederland

In 2016 kregen ruim 16.000 volwassenen in Nederland de diagnose van een solide zeld-
zame kanker, ongeveer 20 procent meer dan in 2007 (n = 13.458). De stijging van het aantal
patiénten met een zeldzame vorm van kanker in de loop der jaren komt met name door de
groei en de vergrijzing van de Nederlandse bevolking. Het aantal gevallen van kanker per

100.000 personen is sinds 2011 stabiel.

2007 2008 2009 2010 2011

= absoluut aantal (as links)

figuur incidentie zeldzame kankersoorten

Aan de hand van de geidentificeerde zeldzame vormen
van kanker is er vanuit RARECARENet een indeling van
zeldzame kankersoorten vastgesteld middels families.®
Deze families van zeldzame kankersoorten worden ge-

volgd bij het opzetten van het Europese referentienetwerk

(ERN) voor zeldzame solide kankersoorten bij volwassenen
(EURACAN). De families van zeldzame kankersoorten wor-
den gezien als specifieke aandachtsgebieden en zien er in
Nederland als volgt uit:

2012 2013 2014 2015
jaar

==@==3gantal per 100.000 personen (as rechts)

2016




hoofd-halskanker

22%

® zeldzame kanker van de thorax 11%
© zeldzame kanker van het spijsverteringskanaal 14%
© zeldzame kanker van de vrouwelijke geslachtsorganen 12%
® zeldzame kanker van de mannelijke geslachtsorganen 5%
® urologie 5%
® zeldzaam melanoom 3%
©® bot- en wekedelenkanker 10%
® neuro-endocriene tumoren 9%
® kanker van de endocriene klieren 3%
©® kanker van het centraal zenuwstelsel 6%

figuur verdeling van zeldzame kankersoorten in Nederland
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Leeftijd- en geslachtsverdeling

In de groep zeldzame kankersoorten zien we een andere
leeftijdsopbouw in vergelijking met de niet-zeldzame kan-
kersoorten. Van de totale groep patiénten met een zeld-
zame vorm van kanker in de periode 2007 tot 2016 valt
6 procent in de leeftijdscategorie 18-34 jaar. Bij de niet-
zeldzame kankersoorten is dit 1,3 procent. Ook in abso-
lute aantallen is het aantal jongvolwassenen binnen de
groep patiénten met een zeldzame vorm van kanker in
deze periode hoger dan bij de groep van niet-zeldzame
kankersoorten, namelijk 14.311 patiénten ten opzichte
van 13.410 patiénten. Bij de groep van patiénten met een
niet-zeldzame vorm van kanker is het percentage ouderen
(70+) hoger dan bij de groep patiénten met een zeldzame
vorm van kanker (43 procent, 36 procent resp.). In absolute
zin zijn er in de leeftijdsgroep van 70+ meer dan 5,5 keer
zoveel patiénten met een niet-zeldzame vorm van kanker
(N = 446.286) dan bij zeldzame vormen van kanker (N =
82.397).

figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: leeftijd
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niet-zeldzaam

zeldzaam
>70 jaar 36%
35-70 jaar 58%

18-34 jaar WA 6%

42%
57%
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Bij opsplitsing van de leeftijdsgroepen naar geslacht zijn er
geen grote veranderingen waar te nemen ten opzichte van
de leeftijdsgroepen zonder splitsing naar geslacht. Wat
wel opvalt is dat in de leeftijdscategorie 18-34 jaar er meer

o

>70 35-70 18 -34

mannen zijn (62 procent) met een zeldzame vorm van kan-
ker dan vrouwen (27 procent), terwijl dit voor alle andere
leeftijdscategorieén niet het geval is.

14%

18-34 35-70 >70

& leeftijdsgroep T zeldzaam
niet zeldzaam

zeldzaam B |eeftijdsgroep >
niet zeldzaam

figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: leeftijd en geslacht 33



Diagnose en stadiumverdeling

Patiénten met een zeldzame vorm van kanker krijgen vaak
later een juiste diagnose in vergelijking met patiénten die
een niet-zeldzame vorm van kanker hebben.* Voor het stel-
len van een tijdige en correcte diagnose is het van belang
dat de patiént snel door een specialist met specifieke ex-
pertise wordt gezien, vaak is er een multidisciplinaire aan-
pak noodzakelijk. Om de patiént snel bij de juiste expert(s)
te krijgen en voor het bij elkaar brengen van de juiste
specialismen is een goede infrastructuur nodig binnen en
tussen ziekenhuizen. Het veelal ontbreken van deze infra-
structuur leidt tot de inzet van onnodige diagnostiek, wat
extra kosten en voor de patiént meer ziekenhuisbezoeken
met zich meebrengt. Hierdoor vergroot de kans op een
verkeerde diagnose en ontstaan langere diagnosetijden.®
Naar verwachting levert het terugdringen van onnodige
diagnostiek door betere samenwerking tussen experts en
specialismen een verlaging van kosten op.

Het heeft heel lang geduurd voordat we

bij de juiste dokter kwamen

’

Patiént met een zeldzame vorm van kanker

34

Uit een Amerikaanse studie blijkt dat zeldzame kankersoor-
ten gediagnosticeerd worden in hogere stadia, waardoor
er minder behandelopties zijn.® Voor de meeste zeldzame
kankersoorten geldt dat onderzoek naar de oorzaak van de
ziekte of naar strategieén voor preventie of vroege detec-
tie beperkt is. Het nemen van preventieve maatregelen en
het identificeren van risicogroepen om een specifieke zeld-
zame vorm van kanker vroegtijdig te signaleren, is daar-
mee zeer complex. De erfelijke kankersoorten vormen een
uitzondering: hiervoor bestaan mogelijkheden voor vroeg-
detectie door surveillance. Ook wordt een aantal zeldzame
kankersoorten opgespoord met behulp van de bestaande
screeningsprogramma’s voor niet-zeldzame kankersoorten.
Daardoor worden bijvoorbeeld zeldzame kankersoorten in
de borst of in het maag-darmstelsel mogelijk vroegtijdig
herkend, door bestaande screeningsprogramma’s.

In de Nederlandse populatie zien we dat het percentage
kanker in stadium Il lager is bij de patiénten met een zeld-
zame vorm van kanker ten opzichte van de niet-zeldzame
kankersoorten. Al is dit verschil niet groot. Ook het percen-
tage kankerpatiénten met stadium IV en X ligt relatief een
beetje hoger in de groep van patiénten met een zeldzame
vorm van kanker dan in de groep van patiénten met een
niet-zeldzame vorm van kanker. Waar andere internationa-
le studies laten zien dat patiénten met een zeldzame vorm
van kanker met een hoger stadium worden gediagnosti-
ceerd, kan dit maar deels worden bevestigd voor de Ne-
derlandse situatie met gegevens vanuit de NKR. Hierbij is
in dit hoofdstuk niet naar de individuele zeldzame kanker-
soorten gekeken. De resultaten opgedeeld naar stadium-
verdeling op moment van diagnose verschilt per zeldzame
kankersoort (zie hoofdstuk Cijfers per kankersoort).

100%
stadium [V stadium [V
80%
60% stadium Il stadium |l
stadium |l stadium |l
40%
20%
stadium | stadium |
0%

zeldzaam

figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: stadium

Behandeling

Internationale studies laten zien dat patiénten met een
zeldzame vorm van kanker minder behandelopties hebben
door hogere stadia bij diagnose ten op zichte van patién-
ten met een niet-zeldzame vorm van kanker.

De figuur op pagina 36 laat zien dat voor de Nederland-
se situatie de voornaamste behandeling (chirurgie) van
zeldzame kankersoorten dezelfde is als bij niet-zeldza-
me kankersoorten. Van de patiénten met een vorm van

niet-zeldzaam

zeldzame kanker krijgt 60 procent primair een chirurgische
behandeling, die meestal met een curatieve intentie gege-
ven wordt. In de groep patiénten met een zeldzame vorm
van kanker is een hoger percentage patiénten die primair
met alleen radiotherapie behandeld wordt.

Er zijn kleine verschillen per leeftijdsgroep te zien tussen
zeldzame en niet-zeldzame kankersoorten en de behandel-

vorm wanneer opgesplitst wordt per leeftijdsgroep.
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figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: behandeling

Behandelopties voor patiénten met een zeldzame vorm
van kanker zijn vaak beperkter en minder effectief dan
voor de patiénten met een niet-zeldzame vorm van kan-
ker.” Dit komt deels doordat er minder klinisch onderzoek
wordt uitgevoerd naar zeldzame vormen van kanker (zie
hoofdstuk Ontwikkelingen in kankeronderzoek). De kleine
aantallen die onlosmakelijk zijn verbonden aan zeldzame
kankersoorten, maken het lastig om voldoende patiénten
in een studie geincludeerd te krijgen. Het ontwikkelen van
nieuwe statistische modellen en technieken kunnen moge-
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lijk uitkomst bieden in het haalbaar maken van klinische
trials. Daarnaast kan het gebruik van registratiedata vanuit
bijvoorbeeld de NKR ondersteunen doordat dit nieuwe in-
zichten kan geven over hoe nieuwe behandelopties voor
patiénten op een betaalbare manier te realiseren zijn. Er
valt te denken aan de verdere implementatie van Basket-
studies®, Bayesiaanse statistische benaderingenc en het
gebruik van reeds bestaande data voor verdere ontwikke-
lingen op het gebied zeldzame vormen van kanker.
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18-34 jaar

niet-zeldzaam zeldzaam niet-zeldzaam

35-70 jaar >70 jaar

m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) msysteemtherapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie ' anders mgeen

figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: behandeling per leeftijdsgroep

Nu met gegevens uit de NKR is vastgesteld dat er in Ne-
derland relatief gezien weinig verschil bestaat in stadium-
verdeling bij de eerste diagnose tussen zeldzame kanker-
soorten en niet-zeldzaam kankersoorten, en er daarnaast
in Nederland verhoudingsgewijs evenveel wordt geope-
reerd, is het interessant om te kijken naar het verschil in
overleving tussen zeldzame en niet-zeldzame kanker.

b Basket-studies geven de mogelijkheid om verschillende kankersoorten
binnen een trial te onderzoeken door ze op overeenkomstige kankercel-
kenmerken te includeren.

© Bayesiaanse statistiek is een moderne vorm van statistiek die gebaseerd is
op Bayesiaanse kansrekening, een van de interpretaties van waarschijnlijk-
heid. Daarbij worden kansen voortdurend herzien op basis van beschikbaar
gekomen nieuwe informatie. https://nl.wikipedia.org/wiki/Bayesiaanse_

statistiek
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overleving (%)

Overleving

Uit Europees onderzoek blijkt dat patiénten met een zeld-
zame vorm van kanker een slechtere overleving hebben
dan patiénten met een niet-zeldzame vorm van kanker. In
Europa is de meest recent vijfjaarsoverleving 49 procent
voor zeldzame kankersoorten, terwijl dit voor de niet-zeld-
zame kankersoorten 63 procent is.?

Ook in Nederland is over het algemeen de overleving
voor patiénten met een zeldzame solide vorm van kanker

slechter dan voor patiénten met een niet-zeldzame vorm
van kanker. De één-, drie- en vijfjaarsoverleving van de
patiénten gediagnosticeerd met een zeldzame vorm van
kanker tussen 2007 en 2016 is respectievelijk 76 procent,
61 procent en 55 procent. Voor de niet-zeldzame kanker-
soorten is dit respectievelijk 82 procent, 71 procent en 67
procent. Dit verschil in overleving komt overeen met het
idee dat behandelingen voor zeldzame kankersoorten be-
perkter en minder effectief zijn. En dat zeldzame kanker-
soorten in een later stadium worden ontdekt.
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figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: relatieve overleving
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Verder hebben vrouwen een iets betere overleving dan
mannen. Zowel bij de vrouwen als mannen blijft echter de
overleving bij een zeldzame kankersoort ongunstiger in
vergelijking met de niet-zeldzame kankersoorten.
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figuur zeldzame versus niet-zeldzame kankersoorten: relatieve overleving per geslacht
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Onderstaand figuur laat grote verschillen zien in de over-
leving per leeftijdsgroep. In de jongste groep van 18-34
jaar, is er een hoge vijfjaarsoverleving en is het verschil in
overleving klein en zelfs iets gunstiger voor de zeldzame
kankersoorten ten opzichte van de niet-zeldzame kanker-
soorten (87 procent versus 80 procent). Het verschil in
overleving tussen zeldzaam en niet-zeldzaam wordt groter
en nadeliger wanneer de leeftijd stijgt. In de groep 70+
is de vijfjaarsoverleving voor patiénten met een zeldzame
vorm van kanker slechts 45 procent en voor patiénten met
een niet-zeldzame vorm van kanker 59 procent.

100%

De meeste kankersoorten in de jongste leeftijdsgroep zijn
zeldzaam en betreffen vaak testiskanker of botkanker.
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De overleving in de periode 1995 tot 2016 is voor de hele
groep zeldzame kankersoorten nagenoeg stabiel geble-
ven. De vijfjaarsoverleving voor zeldzame kankersoorten
stijgt heel licht van 50 procent in de periode 1995-2000
naar 56 procent in de periode 2012-2016. Voor niet-zeld-
zame kankersoorten steeg de overleving voor dezelfde pe-
riode van 59 procent naar 72 procent. De kloof tussen de
prognose zeldzame en niet-zeldzame kankersoorten wordt
dus steeds groter.
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Cancer survivorship

Steeds meer mensen overleven kanker doordat er veel
verbeterd is in de oncologische zorg. In 2016 leefden er
in Nederland 790.000 mensen met kanker of met de ge-
volgen hiervan (prevalentie). Naar verwachting stijgt het
aantal overlevers van kanker naar 930.000 mensen in 2020.
En naar ruim een miljoen mensen in 2025. Bij de (late) ge-
volgen van kanker en de behandeling ervan, zien we pro-
blematiek op lichamelijk, psychisch en sociaal vlak (onder
meer vermoeidheid, verminderde lichamelijke conditie en
angstklachten). Een deel van de mensen heeft hier zoveel
last van dat het hen beperkt in het dagelijks functioneren,
en bij het weer beginnen met werken.

Eén op de vijf kankerpatiénten wordt gediagnosticeerd
met een zeldzame vorm van kanker. Deze groep heeft, on-
danks de lagere vijfjaars overleving, een groot aandeel bin-
nen de groep van overlevers. Ruim de helft van de patién-
ten gediagnosticeerd met een zeldzame vorm van kanker
is vijf jaar na de diagnose nog in leven. De kennis over de
gevolgen van zeldzame kanker en de behandeling daarvan
is beperkt, net als de kennis over de kwaliteit van leven van
patiénten met een zeldzame vorm van kanker.

Vanuit onderzoek bij niet-zeldzame kankersoorten weten
we dat veel patiénten (late) gevolgen van kanker en de be-
handeling ervan ervaren. Het gaat dan om gevolgen op
lichamelijk, psychisch en sociaal vlak, zoals vermoeidheid,
hartfalen, osteoporsose, verminderde lichamelijke conditie
en angstklachten. Deze gevolgen treden op tijdens, direct
na, of zelfs lang na de behandeling. De kwaliteit van leven
wordt negatief beinvioed en dit belemmert de participatie
in de samenleving. Aandacht voor deze gevolgen op korte
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en lange termijn wordt daarom een steeds belangrijker
onderdeel van de behandeling, ook bij de zeldzame kan-
kersoorten. Kennis die opgedaan is bij de niet-zeldzame
kankersoorten kan van toepassing zijn op zeldzame kan-
kersoorten.

Uit de analyses blijkt dat er onder de zeldzame kankersoor-
ten een hoger percentage jongvolwassenen en adolescen-
ten (Adolescent & Young Adult, AYA) bestaat in verhouding
tot de patiénten die worden gediagnosticeerd met niet-
zeldzame vormen van kanker. Deze groep heeft, gezien
de jonge leeftijd (18-34 jaar) en ondanks de zeldzaamheid
van de kankersoort, een goede levensverwachting (rela-
tieve vijfjaarsoverleving 79 procent). Er worden in deze
AYA-groep echter ook jongvolwassenen en adolescenten
gediagnosticeerd met een vorm van kanker met een re-
latief slechte prognose, waaronder bepaalde vormen van
leukemie (bijvoorbeeld ALL, cijfers hierover zijn in dit rap-
port buiten beschouwing gelaten), hersentumoren, rhab-
domyosarcomen, Ewing-sarcomen en ovariumkanker.

AYA's ervaren naast de beschreven generieke gevolgen,
ook leeftijdsgebonden gevolgen. Door de ziekte en de
behandelingen komen bij AYA's normale zaken als stude-
ren, losmaken van ouders, werk en carriére, het sluiten van
vriendschappen, het aangaan van relaties, intimiteit en het
krijgen van kinderen in een ander daglicht te staan. Recent
onderzoek toont aan dat AYA's (ook lang) na de kanker-
diagnose last kunnen hebben van klachten als gevolg van
hun ziekte en behandelingen. Klachten als vermoeidheid
en angst voor terugkeer van de ziekte, die hun kwaliteit van
leven negatief beinvloeden.?1011

zeldzame kankersoorten
bij jongvolwassenen

In Nederland krijgen rond de 2700 jongvolwassenen tussen
de 18 en de 35 jaar voor het eerst de diagnose kanker. Op
de AYA-leeftijd komen verschillende kankersoorten voor
waaronder ook zeldzame soorten als leukemie, hersentu-

moren, zaadbalkanker, melanoom en schildklierkanker.

De zeldzaamheid en de heterogeniteit van AYA-kanker-
soorten maakt ‘kanker op de AYA-leeftijd’ onbekend bij
zowel jonge mensen, hun omgeving, als bij zorgverleners.
Symptomen die wijzen in de richting van kanker worden
niet altijd meteen als zodanig herkend. Daardoor kan een
vertraagde diagnosestelling optreden met gevolgen voor
de prognose en voor de kwaliteit van leven. Andere aspec-
ten die kanker op de AYA-leeftijd ten opzichte van andere
leeftijdsgroepen typeren zijn een andere tumorbiologie,
‘therapietrouw’ van 27 tot 60 procent en de relatief lage
participatie van AYA's in klinische trials. Bovendien is er be-
perkte kennis onder zorgprofessionals met betrekking tot
AYA-specifieke behandelprotocollen. Dit is vergelijkbaar
met de problematiek die wordt gezien bij patiénten met
een zeldzame vorm van kanker.

In de leeftijd van 18 tot 34 jaar ontwikkelen jongvolwas-
senen zich tot autonome individuen en leren zij zich ont-

dekkend los te laten van hun ouders en hun eigen leven te

leiden: zij bouwen aan hun eigen identiteit, zelfvertrouwen
en zelfstandigheid. De diagnose kanker doorkruist en bein-
vloedt al deze aspecten van de normale ontwikkelfase van
zelfrealisatie en het onder niet-traumatische omstandighe-

den leren omgaan met stress, teleurstelling, frustratie en

zelfstandigheid.

adolescerT Y% Q@gg adult
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rol van verpleegkundig
specialisten in
neuro-oncologisch team

Steeds vaker zijn verpleegkundig specialisten lid van het
neuro-oncologische team en zijn ze voor patiént en diens
naaste een vast aanspreekpunt en codrdinator tijdens het
behandelingstraject. De verpleegkundig specialist neuro-
oncologie legt onder meer de focus op de psychosociale
begeleiding van de patiént en diens naaste, door gebruik
te maken van haar deskundigheid op het gebied van de
gevolgen van het hebben van een hersentumor in het da-
gelijks leven.

De ervaring leert dat de patiént en diens naaste grote
behoefte hebben aan psychosociale ondersteuning. Te
denken valt onder meer aan de begeleiding bij niet aan-
geboren hersenletsel, vermoeidheid, het verliezen van
zelfstandigheid, het omgaan met de naderende dood van
een geliefde. Om goed in beeld te krijgen welke onder-
steuning nodig is, kan het inzetten van een screeningsin-
strument een goed hulpmiddel zijn. In diverse centra wordt
regelmatig gescreend. En de verwachting is dat dit de ko-
mende jaren steeds vaker op dezelfde manier gedaan gaat
worden, zodat de ondersteuning op dezelfde eenduidige
manier geboden kan worden.

Het komend jaar start een haalbaarheidsstudie naar het ge-
bruik van patiént-gerapporteerde uitkomstmaten (PROMs)
in de dagelijkse praktijk. Hierin worden patiénten met een
glioom, diens naaste en zorgprofessionals geinterviewd
over wat ze belangrijk vinden om te bespreken tijdens een
consult met een zorgprofessional. Dit onderzoek wordt in
verschillende centra uitgezet.




organisatie van zorg

Om de zorg rondom zeldzame vormen van kanker zo goed mogelijk te organiseren is
concentratie van complexe diagnostiek en behandeling een belangrijk onderwerp om te

bespreken. Voor zeldzame ziekten zijn daarvoor expertisecentra aangewezen.
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De Nederlandse Federatie van Universitair Medische Cen-
tra (NFU) kreeg van het ministerie van VWS de opdracht
om een aanwijzingsprocedure voor nationaal erkende ex-
pertisecentra in Nederland te ontwikkelen en uit te voe-
ren. Voor de inbreng van het medisch-wetenschappelijke
perspectief en de Europese inbedding, werkt de NFU
nauw samen met Orphanet Nederland. Voor de inbreng
van het patiéntenperspectief werkt de NFU samen met de
Vereniging Samenwerkende Ouder- en Patiéntenorganisa-
ties (VSOP). Alle Nederlandse patiéntenorganisaties voor
zeldzame aandoeningen konden, gefaciliteerd door de
VSOP, op basis van hun ervaringen met de kandidaat-ex-
pertisecentra, participeren in de toetsing. De toetsing en
herbeoordeling vond plaats in de periode 2015-2016, met
als resultaat expertisecentra voor 580 verschillende (clus-
ters van) zeldzame aandoeningen. Orphanet beheert het
overzicht van de centra en hun participatie in een ERN.*?
Momenteel zijn nog niet alle zeldzame kankersoorten ver-
tegenwoordigd door een expertisecentrum. Een derde
toetsingsronde is eind 2017 afgerond en een volgende
start in 2018; dit brengt mogelijk verandering.

We moeten ervoor zorgen dat expertise-
centra zichtbaarder zijn

Patiéntenvertegenwoordiger ’

Een groot knelpunt voor verdergaande concentratie van
zorg rondom zeldzame kankersoorten zijn de financiéle
afwikkelingen. Momenteel zijn deze niet optimaal inge-
richt om verwijzingen tot stand te brengen. In de huidige
situatie kunnen behandelingen met dure geneesmiddelen
bovendien een aanzienlijke last voor ziekenhuizen vormen.
Op nationaal niveau vindt verwijzing vanwege behande-
ling met een weesgeneesmiddel traditioneel plaats naar
de (gespecialiseerde) academische centra, die hier in het
verleden ook aanvullend budget voor kregen. In recentere
jaren lijkt deze "dure’ groep patiénten ook bij deze centra
tot problemen te leiden.

Concentratie van zorg alleen is echter niet de oplossing
voor optimale zorg bij zeldzame kankersoorten. Het gaat
erom dat de patiént, ongeacht waar het zorgtraject start,
goede zorg op de juiste plek ontvangt.

Volgens het Koersboek Oncologische Netwerkvorming'®is
netwerkvorming noodzakelijk om mensen met kanker de
optimale zorg te kunnen bieden. In 2015 heeft de Task-
force Oncologie dit Koersboek Oncologische Netwerkvor-
ming uitgebracht.¢ Het visiedocument beschrijft 21 criteria
waar zogenaamde comprehensive cancer networks (CCN)
in 2020 aan moeten voldoen. Een CCN is een samenwer-
kingsverband tussen zorgaanbieders in de eerste, tweede
en derde lijn, gericht op hoogwaardige oncologische zorg
in een regio. In een CCN worden, in afstemming met pa-
tiéntvertegenwoordigers, concrete afspraken gemaakt
over de inhoudelijke organisatie van de zorg, monitoring
en kwaliteitsverbetering. Het CCN is tevens het platform
voor verspreiding van kennis, onderzoek en onderwijs."

9 Taskforce Oncologie bestaat uit de Nederlandse Federatie van Kankerpatiéntenorganisaties (NFK), het Nederlands Huisartsen Genootschap (NHG), de Ne-

derlandse Vereniging van Ziekenhuizen (NVZ), de Nederlandse Federatie van Universitair Medische Centra (NFU), de Stichting Oncologische Samenwerking

(Soncos) en Integraal Kankercentrum Nederland (IKNL).




De CCN-visie van het Koersboek richt zich vooral op de
niet-zeldzame kankersoorten. Voor zeldzame en complexe
kankersoorten ligt volgens het Koersboek de focus veelal
bovenregionaal dan wel (inter)nationaal, waarbij het rele-
vant wordt geacht zoveel mogelijk aan te sluiten bij CCN’s
voor zorg(-onderdelen) dichtbij. Het Koersboek geeft ech-
ter onvoldoende handvatten voor het organiseren van
deze aansluiting in het geval van zeldzame kankersoorten.
Voor adequate (na)zorg en begeleiding voor de directe en
late gevolgen bij patiénten met een zeldzame vorm van
kanker, zijn samenwerking en soepele overgangen in de
zorgketen nodig.

EUROPESE NETWERKEN

In het voorjaar van 2017 zijn de Europese Referentienet-
werken (ERN) opgericht.’ Deze (virtuele) netwerken van
zorgverleners uit heel Europa zijn gericht op het aanpak-
ken van complexe en zeldzame ziekten en aandoeningen
waarvoor zeer gespecialiseerde behandelingen en een
bundeling van kennis en middelen nodig zijn. Van de 24
ERNs is er een ERN voor volwassen patiénten met solide
vormen van zeldzame kanker (ERN EURACAN), voor hema-
tologische maligniteiten en andere hematologische aan-
doeningen (ERN EuroBloodNet), voor kinderkankers (ERN
PaedCan), voor endocriene aandoeningen (Endo-ERN) en
voor erfelijke kanker (ERN GenTuris).

Het doel van EURACAN is het opzetten van expertise-
centra voor zeldzame kankersoorten met de ambitie om
binnen vijf jaar een verwijssysteem te hebben opgezet in
alle Europese lidstaten, zodat minimaal 75 procent van
de patiénten met een zeldzame vorm van kanker binnen
het ERN behandeld wordt. Het gaat erom de overleving
en de kwaliteit van leven voor deze patiéntengroepen
te verbeteren. Hierin dient de patiént centraal te staan.
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EURACAN ondersteunt dit met het ontwikkelen van goede
voorbeelden, informatiemateriaal in alle benodigde talen
en het ontwikkelen van internationale databases waarin de
deelnemende expertisecentra en netwerken hun informa-
tie delen.

In het kader van Europese samenwerking in de zorg zijn er
eveneens verschillende financiéle kwesties. Wat betreft in-
ternationale verwijzingen zijn landen gehouden aan de EU
standard of care, maar in de praktijk vinden verwijzingen
tussen landen tot op heden nauwelijks plaats. Wel kunnen
landen hun initiatieven bundelen in onderhandelingen bij
de inkoop van weesgeneesmiddelen (zoals door Neder-
land en Belgié onlangs is gebeurd in het geval van therapie
voor taaislijmziekte).

netwerken en expertise-
centra in Frankrijk

Frankrijk kent achttien erkende nationale netwerken voor
zeldzame kankersoorten, veertien klinische netwerken en
vier pathologienetwerken.” Deze zijn opgericht om de
zorg voor volwassen patiénten met zeldzame vormen van
kanker te organiseren en daarmee ook de expertisecentra.
leder nationaal netwerk kent een nationaal expertisecen-
trum en regionale of interregionale expertisecentra.

Het nationale klinische expertisecentrum is verantwoorde-
lijk voor de structuur van het nationale netwerk, voor het
herbeoordelen van tumormateriaal, voor structurering van
verwijzing, voor multidisciplinaire consultbijeenkomsten,
bijdragen aan klinisch onderzoek, het delen en implemen-
teren van goede voorbeelden binnen het netwerk, het op-
zetten van een nationale database en het organiseren van
deskundigheidsbevordering voor alle betrokken zorgverle-
ners. Het expertisecentrum werkt samen met patiéntenver-
enigingen en levert relevante informatie voor patiénten en

naasten.

De regionale klinische expertisecentra zijn verantwoorde-
lijk voor onder meer het organiseren van regionale multi-
disciplinaire consultbijeenkomsten, het includeren van pa-
tiénten in klinische trials, het trainen van zorgverleners op
regionaal niveau en het onwikkelen en onderhouden van
samenwerking met zorginstellingen die zorg leveren om zo
het zorgpad voor de patiént te optimaliseren.

De nationale pathologienetwerken zijn verantwoordelijk
voor de organisatie van procedures voor herbeoordeling
van tumormateriaal, het opstellen van nationale aanbeve-
lingen om de diagnose van deze zeldzame kankersoorten
te bevorderen, de promotie van onderzoek, deelname aan
scholing voor pathologen en participeren in screening en
nationale databases.

In 2013 werden 12.800 patiénten met een zeldzame vorm
van kanker binnen een netwerk gediagnosticeerd en/of
behandeld; een toename van 58 procent in vergelijking
met een jaar eerder. De zeldzame kankersoorten waar een
netwerk voor is opgericht, hadden hiermee een dekking
van 75 procent.

De organisatie van zorg voor zeldzame kankersoorten in
Frankrijk kan rekenen op een jaarlijkse ondersteuning van é
miljoen euro van de Franse overheid. Op deze manier kun-
nen patiénten met een zeldzame vorm van kanker rekenen
op keuzevrijheid en de zorg ontvangen in de instelling van
zijn of haar keuze. Doordat binnen het netwerk het tumor-
weefsel van alle patiénten door expertpathologen wordt
herbeoordeeld en met een expertisecentrum wordt be-
discusieerd, heeft de patiént directe toegang tot de beste
behandeling. En kan de patiént deelnemen aan lopende
klinische trials. Waar mogelijk dicht bij huis en indien nood-
zakelijk verderweg.



Nederlandse Werkgroep
Hoofd-Halstumoren

De Nederlandse Werkgroep Hoofd-Halstumoren (NWHHT)
is in 1984 opgericht als een samenwerkingsverband van
de hoofd-hals-oncologische werkgroepen van de acade-
mische ziekenhuizen en categorale ziekenhuizen. De be-
langrijkste doelstelling van de NWHHT is het bevorderen
van de kwaliteit van hoofd-hals-oncologische zorg in Ne-
derland. Een van de belangrijkste middelen hiervoor is
steeds geweest het concentreren van deze zorg binnen
multi-disciplinaire werkgroepen (hoofd-halscentra) met
een goede landelijke spreiding. Dit heeft geleid tot een
samenwerkingsverband van acht erkende multidisciplinaire
hoofd-hals-oncologische werkgroepen in Nederland.

Belangrijk is dat de leden van deze werkgroepen de zorg
voor patiénten met hoofd-halstumoren als hoofdtaak heb-
ben, zodat zij voldoende expertise kunnen opbouwen. Met
een hoge kwaliteit van zorg als uiteindelijk doel.

De kwaliteit van de zorg wordt in kaart gebracht via de vi-
sitaties van de centra door de NWHHT. De uitgangspunten
zijn verwoord in de Beleidsnotitie Hoofd-Hals Oncologi-
sche Zorg 2013 van de Nederlandse Werkgroep Hoofd-
HalsTumoren die door alle bij de behandeling betrokken
beroepsverenigingen formeel is onderschreven en be-
krachtigd. De uitgangspunten vertalen zich in de organi-
satie, wetenschappelilke vergaderingen, multicentrische

onderzoeksprojecten, codrdinatie van wetenschappelijk
onderzoek, interne evaluatie van patiéntenzorg, ontwik-
kelen van richtlijnen, ondersteunen van nascholing en het
versterken van de banden met buitenlandse zusterorgani-
saties.

In 2010 is een nota verschenen waarin afspraken tussen
Inspectie Gezondheidzorg (IGZ) en NWHHT zijn gemaakt
over de randvoorwaarden voor verantwoorde zorg voor
deze patiéntengroep. Het uitgangspunt is dat iedere pati-
ent met een hoofd-halstumor wordt gezien en besproken in
MDO van een Hoofd-Hals Oncologisch Centrum (HHOC).
Deze nota moet ervoor zorgen dat ook de laatste 10 pro-
cent van patiénten die nog zorg ontvangen buiten erkende
werkgroepen op het juiste moment verwezen worden naar
erkende centra.’®

Recent is gerapporteerd dat in de periode 2010-2013
slechts 4 procent van de hoofd-halskankerpatiénten niet
gediagnosticeerd of behandeld werden in een hoofd-
hals-oncologisch centrum of een preferred partner.” Een
voorlopige analyse van 2015 laat zien dat het percentage
inmiddels 2,5 procent bedraagt.

Nederlandse kennisnetwerken

Om de organisatie van zorg voor zeldzame kankersoorten
in Nederland verder te optimaliseren is bundeling van ken-
nis en kunde tussen expertisecentra nodig. Het opzetten
van deze (virtuele) kennisnetwerken voor de verschillende
groepen van zeldzame kankersoorten zou in lijn moeten
zijn met de vastgestelde ERNs. De expertisecentra binnen
deze kennisnetwerken hebben de taak om functionele re-
laties te onderhouden met de samenwerkende instellingen
en patiéntenverenigingen.

Voor de patiént is een vast aanspreekpunt die de zorg tus-
sen instellingen adequaat kan codrdineren en overdragen.
Dat is van belang om het te doorlopen zorgtraject goed te
laten verlopen. Binnen de kennisnetwerken moet voldoen-
de aandacht zijn voor deskundigheidsbevordering van
zorgverleners en informatie en voorlichting aan patiénten.

De Nederlandse Werkgroep Hoofd-Halstumoren (NWHHT)
is het meest ontwikkelde netwerk in Nederland op het ge-
bied van zeldzame kanker en heeft gerealiseerd dat ruim
95 procent van de patiénten met een hoofd-halstumor in
een erkend (partner)centrum behandeld wordt (zie kader).
In Nederland is een aantal andere voorbeelden te noemen
van waar de zorg voor een zeldzame vorm van kanker lan-
delijk is georganiseerd.

De Landelijke Werkgroep Neuro-Oncologie (LWNO) heeft
in 2014 kwaliteitscriteria voor de diagnostiek, behandeling
en begeleiding van patiénten met een glioom opgesteld.
In 2017 heeft de LWNO in samenwerking met IKNL een
landelijke inventarisatie in ziekenhuizen uitgevoerd naar
aanleiding van deze criteria. De werkgroep ‘Inventarisatie

en borging kwaliteitscriteria’ van de LWNO concludeert dat
er de afgelopen jaren een duidelijke, positieve trend zicht-
baar is. Zo is er een daling waargenomen in het aantal be-
handelende ziekenhuizen en zijn er samenwerkingsverban-
den aangegaan. Tevens zijn MDO's beter georganiseerd
en is de betrokkenheid van de relevante disciplines sterk
verbeterd.

Op het gebied van gynaecologische oncologie heeft de
afgelopen jaren een concentratie van behandeling van
bepaalde tumorsoorten plaatsgevonden. De Nederlandse
Vereniging voor Obstetrie en Gynaecologie (NVOG) heeft
in diverse nota’s deze concentratie beschreven. De Werk-
groep Oncologische Gynaecologie (WOGQG) is op dit mo-
ment bezig om deze nota’s te actualiseren. Op het gebied
van kennis heeft de WOG de gynaecologische oncologi-
sche centra verantwoordelijk gemaakt voor het up-to-date
houden van de richtlijnen. Een overzicht van landelijke
werkgroepen per zeldzame kanker is te vinden in de bijlage
Overzicht landelijke werkgroepen.
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ontwikkelingen in
kankeronderzoek

Nature is nowhere accustomed more openly to display her secret
mysteries than in cases where she shows tracings of her workings
apart from the beaten paths; nor is there any better way to advan-
ce the proper practice of medicine than to give our minds to the
discovery of the usual law of nature, by careful investigation of

cases of rarer forms of disease.’®

b

In de zeventiende eeuw zei de Britse arts en natuuronder-
zoeker William Harvey al dat het bestuderen van zeldzame
ziekten belangrijk is. Dit geldt niet alleen voor de zeldzame
ziekten zelf; ook voor de kennisontwikkeling op het gebied
van de niet-zeldzame ziekten is dit belangrijk.

Bij studies naar zeldzame ziekten, waaronder de zeldzame
kankersoorten vallen, berust wetenschappelijk bewijs voor-
namelijk op case reports of kleine cohortstudies. Ook bin-
nen de richtlijnontwikkeling voor de verschillende zeldza-
me kankersoorten beperkt het level of evidence zich veelal
tot ‘expert-opinies’; (gerandomiseerde) klinische trials zijn
meestal niet voorhanden.

Het opzetten van klinische trials voor deze groep patiénten
kent verschillende praktische problemen: het is kostbaar,
trials zijn lastig vol te krijgen en er is weinig tot geen on-
derzoeksinfrastructuur voor solide zeldzame kankersoorten
bij volwassenen. En waar volume gecreéerd moet worden
door over de grenzen heen te kijken, kunnen lokale ver-
schillen in onder meer regelgeving, problemen met zich
meebrengen die het lastig maken om goede internationale
trials op te zetten.

Farmacie

Er lijkt weinig interesse te bestaan om nieuwe geneesmid-
delen voor patiénten met een zeldzame vorm van kanker
te ontwikkelen. Vaak genoemde redenen zijn een lage
marktwaarde en een kleine afzetmarkt van een genees-
middel voor een zeldzame kanker. Hoewel deze factoren
zeker een rol spelen, is er meer aan de hand. Er worden in
de praktijk namelijk wel degelijk nieuwe geneesmiddelen
ontwikkeld voor zeldzame aandoeningen. Voor de zeldza-

me kankersoorten is binnen de hemato-oncologie bijvoor-
beeld structureel sprake van een pijplijn met nieuwe ge-
neesmiddelen en geneesmiddelen voor nieuwe (zeldzame)
indicaties. Ondanks een kleine afzetmarkt is het dus wel
mogelijk om een redelijk constante toestroom van nieuwe
behandelingen te hebben binnen de hemato-oncologie."
De verklaring waarom dit voor de zeldzame solide tumoren
niet of nauwelijks het geval is, moet verder gaan dan een
verwijzing naar de lage marktwaarde. De belangrijkste re-
den waarom dit bij de hemato-oncologie wel lukt, is dat de
betrokken beroepsgroep in staat is om structureel bewijs
te vergaren, op nationaal en internationaal niveau, voor de
effectiviteit van nieuwe behandelingen.

In een artikel van Montserrat® waarin een overzicht ge-
maakt wordt van de verschillende (beleidsmatige) acties
die op Europees niveau worden genomen om de ontwik-
keling van nieuwe behandelingen voor zeldzame aandoe-
ningen te stimuleren, wordt het belang van een patiénten-
registratie benadrukt:

“...as registries of patients treated with orphan medicinal
products are particularly relevant: they allow gathering
evidence on the effectiveness of the treatment and on its
possible side effects, keeping in mind that marketing aut-
horisation is usually granted at a time when evidence is still
limited, although already somewhat convincing.”

Anders gezegd: zolang er geen structurele vorm van
patiéntenregistratie beschikbaar is waarmee de effectiviteit
van nieuwe behandelingen kan worden onderzocht, zal het
naar de markt brengen van nieuwe behandelingen slechts
incidenteel plaatsvinden. Het lijkt een vicieuze cirkel te
zijn, waarbij het opzetten van structurele (internationale)
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patiéntenregistraties grote (initiéle) investeringen vergen
en waarbij de farmaceutische industrie pas gaat investeren
als duidelijk is wat het op langere termijn kan opleveren.
Omdat de hemato-oncologie een grotendeels mono-
disciplinair specialisme is, is het makkelijker gebleken deze
patstelling succesvol te doorbreken.

Wanneer de bewijsvoering voor nieuwe behandelingen
binnen handbereik is voor de farmaceutische industrie, is
de grootte van de afzetmarkt een minder groot probleem.
Juist bij weesgeneesmiddelen lijkt meer maatschappelijke
acceptatie te bestaan om meer te betalen. Omdat het
uiteindelijk om een kleine groep patiénten gaat en deze
medicatie daarmee minder budgetimpact op de totale
kosten van de gezondheidszorg heeft. En vanuit het Eu-
ropees Geneesmiddelenagentschap (European Medicine
Agency, EMA) zijn privileges als verlengd patent (tot 10
jaar na markttoelating) en zogenaamde protocol assis-
tance in de begeleiding van studies een extra stimulans
om nieuwe behandelingen te ontwikkelen voor zeldzame
aandoeningen.

Zou de wereld er anders uitzien als dezelfde organisatie-
structuur als bij de hematologie wordt gevolgd? Het lukt
immers binnen de hematologische oncologie wel om on-
danks het lage volume, klinische trials op te zetten en af te
ronden. In Nederland is de stichting HOVON opgericht om
de de behandeling van volwassen patiénten met hemato-
logische kwaadaardige ziekten te optimaliseren. De beste
manier om die optimale behandeling te realiseren is met
het opzetten en uitvoeren van klinische studies waarin zo-
veel mogelijk patiénten participeren. Hiervoor is intensieve
samenwerking tussen laboratoria en klinische afdelingen
een vereiste. Consensus is nodig over hoe men samen-
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werkt en dit moet vastgelegd zijn in duidelijke afspraken
waarin de belangen van alle betrokkenen zijn meegeno-
men.

Wetenschappelijke aandacht voor
zeldzame kankersoorten

Om te zien of er meer onderzoek wordt gedaan naar niet-
zeldzame kankersoorten in relatie tot zeldzame kankersoor-
ten is er gekeken naar de hoeveelheid publicaties en heeft
IKNL een klein literatuuronderzoek uitgevoerd.c Hierin is
een vergelijking gemaakt tussen alle publicaties over de
zeldzame kanker versus alle publicaties van de vijf meest
voorkomende kankersoorten (prostaat, borst, huid, long,
colon).fHet onderwerp van de publicatie speelde geen rol
in de selectie.

De uitkomsten van het literatuuronderzoek laten over het
algemeen zien dat vanaf de jaren zeventig van de vorige
eeuw het verschil in het aantal publicaties tussen de zeld-
zame kankers en de vijf meest voorkomende kankersoor-
ten steeds groter wordt. Vervolgens is gekeken of er een
verschil is in aantal publicaties wanneer er geselecteerd
wordt op gerandomiseerde klinische trials, zeldzame kan-
kersoorten, niet-zeldzame kankersoorten en alle publica-
ties op gebied van oncologie voor klinische trials.

¢ De MeSH zijn op te vragen bij IKNL: info@iknl.nl.
fEr is gekozen voor de vijf meest voorkomende tumorsoorten. De zoekstra-
tegie waarin is gekeken naar “oncologie totaal” leverde veel niet-relevante

publicaties op.
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Uit dit literatuuronderzoek blijkt dat vanaf de jaren zeven-
tig van de vorige eeuw het verschil in het aantal publicaties
over klinische trials tussen de zeldzame kankersoorten en
de vijf meest voorkomende kankersoorten steeds groter
wordt. Dit is opmerkelijk, zeker gezien het feit dat de zeld-
zame kankersoorten 80 procent van alle tumorsoorten om-
vat en 20 procent van alle kankerpatiénten betreft.

Het aantal klinische studies, zoals openbaar is gemaakt op
www.kanker.nl?', toont onderstaande verdeling.

zeldzaam

gynaecologie 3
hematologie

upper Gl
mesenthelioom
neuro-oncologie
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hoofd-hals
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NI WO NN W —

56

Er is gekozen om het trialoverzicht van www.kanker.nl te
gebruiken. Deze website is immers goed toegankelijk voor
patiénten en heeft algemene bekendheid. Andere opties
zijn onder meer de trialapp, trialregister.nl, clinicaltrials.
gov. Geen van alle opties geeft een compleet overzicht.
Daarmee moet worden geconstateerd dat er geen een-
duidig overzicht bestaat met alle lopende trials. Juist waar
trials voor patiénten met zeldzame vormen van kanker zo
toegankelijk mogelijk moeten zijn, is dit overzicht belang-
rijk om de inclusie van patiénten bij een randomized clini-
cal trial te verhogen.

niet-zeldzaam

borst 31
pancreas 11
maag 5
slokdarm 4
long 17
colon/rectum 20
prostaat 11
melanoom

niercel 2

Erfelijkheid

Bij 5 tot 10 procent van de meeste kankersoorten spelen
bij het ontstaan ervan erfelijke factoren een rol. Personen
met een erfelijke aanleg voor kanker lopen een sterk ver-
hoogd risico (circa 30-70 procent) om daadwerkelijk kanker
te ontwikkelen. Typisch voor erfelijke aanleg voor kanker
is dat de kanker zich meestal op jongere leeftijd mani-
festeert dan bij niet-erfelijke vormen van kanker. Erfelijke
componenten worden momenteel niet structureel voor alle
tumorsoorten vastgelegd in de NKR. Erfelijke componen-
ten worden veelal elders vastgelegd, bijvoorbeeld door de
Stichting Opsporing Erfelijke Tumoren (StOET)?, koppelin-
gen tussen databases zijn gewenst.

Juist bij zorgvragen rondom erfelijkheid is een gebalan-
ceerde keuze op basis van informatie over de mogelijke
consequenties noodzakelijk (ziektebeeld, uiting, preventie-
ve en behandelingsopties etc.). De informatie wordt zoda-
nig gebracht dat de keuzes voor behandeling en vervolg-
acties vooral door de betrokkene(n) zelf worden bepaald.
In 2000 is het Erfocentrum opgericht om ondersteuning
te bieden bij het maken van dit soort keuzes. Dit gebeurt
met voorlichting op basis van wetenschappelijk onderzoek.

Van een aantal kankersoorten weten we dat ze erfelijk
kunnen zijn, namelijk borst- en eierstokkanker, darmkan-
ker, melanoom, maagkanker, nierkanker, schildklierkanker
en kanker in het oog (retinoblastoom, alleen bij jonge
kinderen). De ziekte Von Hippel-Lindau, Birt-Hogg-Dubé
syndroom, erfelijke paraganglioom/feochromocytoom,
erfelijke leiomyomatosis, neurofibromatose en het MEN-
syndroom (Multiple Endocriene Neoplasie) zijn voorbeel-
den van zeldzame erfelijke tumorsyndromen, waarbij zowel
goedaardige als kwaadaardige tumoren kunnen ontstaan.

Er wordt veel onderzoek gedaan naar erfelijke borst- en
eierstokkanker? en erfelijke darmkanker/polyposis . Voor
de overige erfelijke predispositie syndromen wordt minder
onderzoek gedaan en is er een gebrek aan kennis en in-
zicht, en in de gevolgen van de ziekte.

Eén van de voorbeelden waar het gelukt is om een waarde-
volle database aan te leggen is voor het MEN-syndroom.
Door samenwerking tussen de verschillende ziekenhuizen
in Nederland is een onderzoeksdatabase opgezet voor
deze zeldzame erfelijke aandoening. Studies voortkomend
uit deze samenwerking hebben tot nieuwe inzichten en
mogelijkheden geleid. Het koppelen van informatie tussen
ziekenhuis- en onderzoeksdatabases kan het genereren
van onderzoek versnellen. Niet alleen voor zeldzame kan-
kersoorten waarbij het lage volume de beperkende factor
is maar ook bij niet-zeldzame kankersoorten waar de mate
van gedetailleerde informatie beperkt is. De oprichting
van het Europese referentienetwerk GEnturis, waarbij de
doelstelling is om meer inzicht te krijgen in de zeldzame
erfelijke tumorsyndromen kan hierin bijdragen.

Veelbelovende ontwikkelingen voor
de toekomst

Door de vooruitgang in ons moleculaire begrip van kanker
is het mogelijk bepaalde patiénten met kanker doelgerichte
en precieze behandelingen te geven. Dit staat los van een
eventuele erfelijke aanleg voor kanker. Omdat we daarmee
niet alleen kijken naar de lokalisatie en de celsoort van de
kanker, bieden deze nieuwe ontwikkelingen mogelijk een
nieuw toekomstperspectief dat veelbelovend is voor pa-
tiénten met een zeldzame kankersoort. DNA-analyse kan

57



helpen om patiénten met (zeldzame soorten) kanker toe-
gang te bieden tot bestaande medicijnen. Dankzij DNA-
analyse zijn patiénten met bepaalde DNA-kenmerken te
behandelen met medicijnen die effectief zijn gebleken bijj
andere soorten kanker met dezelfde DNA-kenmerken.

DRUG REDISCOVERY PROTOCOL

Onder de noemer Drug Rediscovery Protocol (DRUP)
wordt er een nationaal multi-drugonderzoek en multi-
tumoronderzoek uitgevoerd. Dat onderzoek heeft al aan-
getoond dat DNA-mutatieonderzoek praktisch uitvoerbaar
is en bovendien in staat is om subgroepen van patiénten te
identificeren voor wie behandeling met bestaande medi-
catie, buiten de geregistreerde indicatie, effectief kan zijn.
Helaas is het aandeel zeldzame kankersoorten dat is opge-
nomen in deze studie momenteel nog beperkt.

DUTCH ONCOLOGY RESEARCH PLATFORM

Ook voor zeldzame kankersoorten geldt dat het opzet-
ten en uitvoeren van klinische studies steeds complexer,
tijdrovender en duurder wordt. De vele wettelijke eisen
en procedures blijken vaak een grote belemmering. Het
onderzoek in Nederland is nog onvoldoende ingericht
op samenwerking tussen verschillende centra, en er zijn
nog veel juridische, financiéle en procedurele knelpunten
rondom deze ‘multicenter studies’. Met financiéle steun
van KWF Kankerbestrijding en expertise vanuit Stichting
Hemato-Oncologie voor Volwassenen Nederland (HO-
VON), Borstkanker Onderzoek Groep (BOOG), Dutch Co-
lorectal Cancer Group (DCCG), het datacentrum van het
Antoni van Leeuwenhoek en IKNL, wordt in 2018 het Dutch
Oncology Research Platform (DORP) formeel opgericht.
DORP richt zich op het oplossen van de vele logistieke
knelpunten die er nu zijn als het om multicenter klinisch
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oncologisch onderzoek in Nederland gaat. Tevens biedt
DORP ondersteuning aan onderzoekers bij het opzetten,
uitvoeren, monitoren en analyseren van studies, het ont-
werpen van protocollen, het aanvragen van subsidies en
het maken van planningen en templates voor budgetten
en contracten. Deze ondersteuning is nu op veel plekken
niet of beperkt beschikbaar.

Onderzoekers die in Nederland een studie willen opzet-
ten voor een zeldzame kankersoort kunnen zich voor deze
ondersteuning tot DORP richten. DORP stimuleert en on-
dersteunt de samenwerking tussen onderzoekscentra en
streeft ernaar om meer uniformiteit in procedures aan te
brengen zodat samenwerken gemakkelijker wordt. Voor
studies die zich richten op zeldzame kankersoorten is door-
verwijzen van patiénten die in aanmerking komen voor
deelname aan deze studies essentieel om de benodigde
inclusie te behalen. Patiéntbetrokkenheid bij de verschil-
lende fases van een studie is één van de speerpunten van
DORP. De activiteiten richten zich op meer deelname van
patiénten en snellere inclusie. Door de patiéntbetrokken-
heid een formele plek te geven, kan zowel het ontwerp als
de uitvoering van studies verbeterd worden.

SPECTA-PROGRAMMA

Een andere ontwikkeling is het opzetten van het SPECTA-
programma (Screening Patients for Efficient Clinical Trial
Access) in Europa. Het doel van dit programma is een plat-
form te bouwen waar klinisch pathologisch materiaal wordt
verzameld van patiénten met een zeldzame tumor om hier-
mee translationeel onderzoek en biomarkerontwikkeling te
ondersteunen. Via SPECTA kunnen oncologen patiénten
alloceren aan klinische trials gebaseerd op hun klinische
karakteristieken en moleculaire profielen van hun tumoren.

BBMRI HEALTH-RI

De gezondheidszorg wil zich steeds meer richting geper-
sonaliseerde geneeskunde ontwikkelen. Daarvoor is het
noodzakelijk om bijvoorbeeld nieuwe DNA-testen te evalu-
eren in zo groot mogelijke series van patiénten. Nederland
kent meer dan tweehonderd biobanken en cohorten waar-
in informatie opgeslagen ligt van duizenden personen. De
informatie betreft biomateriaal, zoals bloedmonsters en
weefsel, beeldmateriaal zoals CT-, MRI- en PET-scans en
data van honderden cohortstudies. Het beschikbaar stel-
len en uitwisselen van deze informatie is uitermate belang-
rijk voor onderzoek naar de oorzaken en het beloop van
ziekten.

Biobanking and BioMolecular resources Research Infra-
structure The Netherlands (BBMRI-NL) bouwt daarom als
samenwerkingsverband tussen biobanken in Nederland al
een aantal jaren aan een efficiént werkende, volgens de
FAIR-data principes, gestandaardiseerde infrastructuur
voor het delen van deze informatie. Hierin staat FAIR voor
Findable, Accessible, Interoperable and Reusable; voor-
waarden die samenwerking mogelijk moet maken. Nauwe
samenwerking tussen zoveel mogelijk partijen, zowel in de
gezondheidszorg, in registraties als in het onderzoek, is
hiervoor cruciaal.

De verwachting is dat initiatieven als DORP, SPECTA en
BBMRI Health-RI (Research Infrastructure) onderzoek naar
zeldzame kankersoorten gaan ondersteunen waardoor uit-
komsten sneller beschikbaar zijn en nieuwe diagnostische
testen en nieuwe behandelingen sneller beschikbaar ko-
men voor patiénten met een zeldzame kankersoort. Voor
zeldzame kankersoorten zijn Europese onderzoeksnetwer-
ken doorslaggevend. Vanzelfsprekend moet het dan ook
nationaal goed geregeld zijn.
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cijffers per
kankersoort

hematologische kanker (28%)

\ kanker bij kinderen (3%)

69%

hematologische kanker en kanker bij
kinderen zijn buiten beschouwing gelaten

Inleiding

Met gegevens uit de Nederlandse Kankerregistratie (NKR)
wordt in dit hoofdstuk per zeldzame kankersoort informatie
over de incidentie, de diagnostiek, de behandeling en de
uitkomst van de zorg voor patiénten getoond.

LANDELIJK DEKKENDE DATABASE

De NKR is sinds 1989 een landelijk dekkende database die
wordt beheerd door Integraal Kankercentrum Nederland
(IKNL). Speciaal opgeleide datamanagers verzamelen de
gegevens op basis van informatie in de medisch dossiers.
IKNL heeft hiervoor toestemming van de ziekenhuizen. De
datamanagers registreren de gegevens van alle patiénten
met kanker die in een ziekenhuis zijn gediagnosticeerd en/
of behandeld en/of waarvan de ziekte door middel van
weefselonderzoek is vastgesteld. De registratie betreft
een tumorregistratie. Dat betekent dat er van een patiént
meerdere tumoren in de registratie kunnen voorkomen.

De belangrijkste signaleringsbron voor de diagnoses die
zijn gesteld op basis van cytologisch of histologisch ma-
teriaal is het Pathologisch-Anatomisch Landelijk Geauto-
matiseerd Archief (PALGA). Aanvullend daarop vindt sig-
nalering plaats via de ontslagdiagnoses in de Landelijke
Basisregistratie Ziekenhuiszorg (LBZ). In recente jaren en
in enkele ziekenhuizen die niet participeerden in de LBZ,
worden registraties van diagnose-behandelcombinaties
(DBC's) geraadpleegd.

CODERING EN STADIERING

De standaardset van gegevens die IKNL verzamelt, is ge-
baseerd op codeersystemen van de Wereldgezondheids-
organisatie (World Health Organisation, WHO) en de In-

ternational Association of Cancer Registries (IACR), zodat
internationale datavergelijking mogelijk is. De lokalisatie
en weefseltypering worden gecodeerd met behulp van de
International Classification of Diseases for Oncology (ICD-
O). Bij het vaststellen van het stadium wordt uitgegaan van
de op dat moment geldende TNM-stadiumclassificatie
(voor dit rapport betreft het de zesde en zevende editie
vanaf 2010). Voor bepaalde kankersoorten is gebruikge-
maakt van andere classificaties, zoals de FIGO-classificatie
bij kanker van de vrouwelijke geslachtsorganen.

REGISTRATIE VAN BEHANDELING

IKNL registreert initiéle behandelingen: dat wil zeggen be-
handelingen die zijn uitgevoerd op basis van het behan-
delplan dat is opgesteld na diagnostiek. Bij afwijking van
het behandelplan registeren de datamanagers de daad-
werkelijk gegeven behandelingen. Wanneer er bij recidief
of progressie aanvullende behandelingen zijn ingezet,
wordt dit niet standaard geregistreerd. Behandelingen zijn
ingedeeld in de meest voorkomende categorieén, waarbij
bij enkele tumorsoorten een meer gedetailleerde onder-
verdeling wordt vastgelegd, bijvoorbeeld borstsparende
operatie of amputatie.

INDELING ZIEKENHUIZEN

Ziekenhuizen zijn ingedeeld naar algemene ziekenhuizen,
topklinische ziekenhuizen (STZ) en universitaire ziekenhui-
zen (umc’s), waarbij het Antoni van Leeuwenhoek is inge-
deeld bij de umc’s. Bij vergelijking van diagnostiek en be-
handeling tussen ziekenhuizen is uitgegaan van het eerste
ziekenhuis waar de diagnose kanker is gesteld (klinisch of
pathologisch). De behandeling kan vervolgens plaatsvin-
den in hetzelfde ziekenhuis, maar ook in een ander zie-
kenhuis.




UITKOMSTEN EN OVERLEVINGSANALYSES

Voor alle kankersoorten zijn de overlevingscijfers berekend
vanaf de datum van diagnose. De vitale status en even-
tuele overlijdensdatum zijn verkregen door een koppeling
met de Basisregistratie Personen (BRP). De koppeling is
momenteel uitgevoerd tot en met 2016. De overleving is
weergegeven als relatieve overleving. De overleving van
de patiéntengroep wordt hierbij gerelateerd aan de leef-
tijdspecifieke overleving in de totale populatie (geobser-
veerde overleving gedeeld door de verwachte overleving).
Dit is een benadering van de ziektespecifieke overleving.

figuur en tabel indeling kankersoorten
bron http://euracan.ern-net.eu (29-01-2018)
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SELECTIE VAN GEGEVENS

De gepresenteerde resultaten zijn slechts een selectie van
de gegevens in de NKR. Voor dit rapport zijn patiénten
met maligne tumoren geincludeerd, gediagnosticeerd in

Nederland tot en met 2016. Patiénten woonachtig in het
buitenland zijn niet opgenomen in de analyses, evenals pa-
tiénten met tumoren die zijn ontdekt als toevalsbevinding
bij obductie.

domeinen
EURACAN R AR AR

bot- en wekedelenkanker

zeldzame kanker van vrouwelijke

geslachtsorganen

zeldzame kanker van mannelijke
geslachtsorganen

neuro-endocriene tumoren

zeldzame kanker van het
spijsverteringskanaal

kanker van endocriene klieren

hoofd- halskanker

zeldzame kanker van de thorax

zeldzaam melanoom

kanker van het centraal zenuwstelsel

zeldzame kanker van de borst
(toegevoegd vanuit de Nederlandse situatie)

wekedelenkanker

botkanker

trofoblasttumor van de placenta

eierstokkanker
- epitheliale eierstokkanker
- niet-epitheliale eierstokkanker

zaadbalkanker

gastro-enteropancreatische neuro-endocriene tumoren

(GEP NET)
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galblaas- en galwegkankef

(exclusief kanker vanuit de papil van Vater)

schildklierkanker

bijnierkanker
speekselklierkanker
nasofarynxkanker
neus- en bijholtekanker
middenoorkanker
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melanoom van de slijmvliezen

borstkanker bij mannen
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kolom 1 Dit zijn de hoofdgroepen van kankersoorten zoals vastgesteld door het Europese RARECARE-project. Voor
specifieke definities zie www.rarecare.eu. De dikgedrukte, gekleurde kankersoorten worden uitgewerkt in dit hoofdstuk.
Deze kankersoorten zijn geselecteerd aan de hand van de EURACAN-subdomeinen.

kolom 2 Incidentie: het gemiddeld aantal nieuwe gevallen per jaar onder volwassenen, voor de periode 2007-2016.
kolom 3 Incidentie per 100.000: het gemiddeld aantal nieuwe gevallen per jaar per 100.000 volwassen inwoners, voor de
periode 2007-2016. Dit betreft altijd de totale populatie, ook bij geslachtsspecifieke kanker.

kolom 4 Prevalentie 10 jaar: het absoluut aantal volwassenen dat in 2016 in leven is na diagnose van deze kankersoort
in de afgelopen 10 jaar.

kolom 5 Prevalentie per 100.000: het aantal mensen dat in 2016 in leven is na diagnose van deze kankersoort in de afge-
lopen 10 jaar, per 100.000 volwassen inwoners. Dit betreft altijd de totale populatie, ook bij geslachtsspecifieke kanker.

In deze figuur is de incidentie van de betreffen-
de kankersoort bij volwassen patiénten weerge-
geven over de periode 2007-2016.

Aan de linkerzijde is de absolute incidentie
weergegeven. De kleuren in de balken geven de
verschillende kankersoorten binnen de hoofd-
groep weer.

Aan de rechterzijde is de incidentie per 100.000
volwassen personen binnen de hoofdgroep
weergegeven (grijze lijn). Dit betreft altijd de
totale populatie, ook bij geslachtsspecifieke tu-

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
moren.

. . . . . W overige M kankersoort a [ kankersoort b =e=aantal per 100.000 personen (as rechts)
De horizontale as geeft het jaar van incidentie
weer. Zo wordt de trend van 2007 tot 2016 zicht-

baar.




In deze figuur is de incidentie van de betreffen-
de kankersoort bij volwassen patiénten weerge-
geven over de periode 2007-2016.

Aan de linkerzijde is de absolute incidentie voor
de betreffende kankersoort weergegeven.

Aan de rechterzijde is de incidentie per 100.000
volwassen personen voor de betreffende kan-
kersoort weergegeven (grijze lijn). Dit betreft
altijd de totale populatie, ook bij geslachtsspe-
cifieke tumoren.

De horizontale as geeft het jaar van incidentie
weer. Zo wordt de trend van 2007 tot 2016 zicht-
baar.

In deze figuur is het aantal nieuwe gevallen van
de betreffende kankersoort onder volwassen pa-
tiénten weergegeven, per geslacht en leeftijds-
categorie, over de periode 2007-2016.

Op de verticale as zijn de leeftijdscategorieén
weergegeven. Voor elke kankersoort zijn dezelf-
de categorieén gehanteerd.

De horizontale as geeft de absolute incidentie
voor de betreffende kankersoort weer over de
periode 2007-2016.

De balken links geven de aantallen volwassen
mannen met de betreffende kankersoort weer
voor de periode 2007-2016. De balken rechts
tonen de aantallen vrouwen.
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In deze figuur is de verdeling van de verschil-
lende stadia weergegeven voor de betreffende
kankersoort bij volwassen patiénten over de pe-
riode 2007-2016.

De taartpunten in het cirkeldiagram geven de
verschillende stadia voor de betreffende kan-
kersoort weer. Daarbij is stadium X onbekend.
Deze indeling is voor de meeste kankersoorten
op dezelfde manier gehanteerd.

In deze grafiek is de verdeling van behandelin-
gen weergegeven bij volwassen patiénten met
de betreffende kankersoort, per leeftijdscatego-
rie, over de periode 2007-2016.

De balken in dit staafdiagram tonen welke be-
handelingen zijn gegeven aan volwassen patién-
ten met de betreffende kankersoort, percentueel
per leeftijdscategorie, in de periode 2007-2016.
Deze indeling is voor alle kankersoorten op de-
zelfde manier gehanteerd.

Op de horizontale as zijn de leeftijdscategorieén
weergegeven. Voor iedere kankersoort worden
dezelfde leeftijdscategorieén gehanteerd.

stadium
mstadium | mstadium Il = stadium IlI stadium IV = stadium X
behandeling
o I
-
o —
60%
40%
20%
0% - T T
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar

m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) ® systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie = anders = geen
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o
In deze figuur is de percentuele verdeling per o
ziekenhuistype per jaar weergegeven waar chirurgie I n o u
volwassen patiénten met de betreffende kan-

kersoort behandeling kregen (in dit geval chi- S
rurgie). Het verschilt per kankersoort welk type G1 bot- en wekedelenkanker 70

behandeling wordt getoond (chirurgie of che- 'zeldzame kanker van de vrouwelike
motherapie). G2 J 73
o ) ) _ - e = — . = geslachtsorganen
De balken in dit staafdiagram tonen in welk type —— W kank 4 e
ziekenhuis de eerste chirurgische verrichting is . N e = - . . - G3 zeéldzame kanker van de manneljke 77
: L geslachtsorganen
uitgevoerd en geven dit in percentages weer. o Ao oSO
DeZe indeling iS voor alle kankersoorten Op de- 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 G4 neuro-endocrlene tumoren . 79
zelfde manier gehanteerd. u academisch w topkinisch algemeen G5  zeldzame kanker van het spijsverteringskanaal 81
De horizontale as geeft het jaar van de gegeven — o
behandeling weer. Zo wordt de trend van 2007 Gé .kanker van endocriene klieren 84
tot 2016 zichtbaar. G7 hoofd-halskanker 87
G8  zeldzame kanker van de thorax Q2
G9 zeldzaam melanoom 94
n d i is de &én- drie- o ars L
R G10 kanker van het centraal zenuwstelsel 97

overleving weergegeven van  volwassen oo .
patiénten met de betreffende kankersoort, zeldzame kanker van de borst Q9

per leeftijdscategorie, over de periode 2007-

2016. Hierbij is uitgegaan van de relatieve

overleving als benadering van de ziektespe-

cifieke overleving. Voor nadere uitleg zie

www.cijfersoverkanker.nl.

De balken in dit staafdiagram laten percentu-

eel de één-, drie- en vijfjaarsoverleving zien van

volwassenen patiénten met de betreffende kan- 18-34 jaar 35-70 jaar >70 aar fotaal
kersoort, per leeftijdscategorie, over de periode
2007-2016.

Op de horizontale as zijn de leeftijdscategorieén

=1 jaar = 3 jaar

weergegeven. Voor iedere kankersoort worden
dezelfde leeftijdscategorieén gehanteerd.
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mmm absoluut aantal (as links) =e=2aantal per 100.000 personen (as rechts) mchirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) u radiotherapie = anders = geen
- . . . . . . leeftijd per geslacht i i
incidentie (N)  incidentie per 100.000 prevalentie 10 jaar (N) prevalentie per 100.000 id perg oo chirurgle
wekedelensarcomen 840 5,0 4722 26,9 :
B o R B B B B B B B e >70 jaar 80% o - | | . . - - - |
botsarcomen 118 0,7 738 4,2 o
gastro-intestinale 288 1,7 2183 12,4 0%
stromatumor 35-70 jaar
0%
) 20%
18-34 jaar
incidentie A
1500 15,0 3000 2000 1000 0 1000 2000 3000 ° 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
Eman B vrouw m academisch u topklinisch algemeen
stadium ) een-, drie- en vijfjaarsoverleving
1000 100%
@ 5 : 80%
N S :
(D :
) 60% —
N/ 500
t40% e e e e
¢ 20% e e e -
0 :
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 o
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
mmm Overige sarcomen mmm vekedelen mmm bot =e=aantal per 100.000 personen (as rechts) mstadium | mstadium Il = stadium IIl - stadium IV = stadium X
u 1 jaar u 3 jaar 5 jaar

70 71



botkanker

incidentie behandeling
ts i to0% B
o 80% .
1.0 -
©60%
T .
€
© .
«© .
©o40%
05 @
20%
00 0% . ; ‘ )
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 : 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar
= absoluut aantal (as links) =e—aantal per 100.000 personen (as rechts) = chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) = systemische therapie (+/- radic ie) = radiotherapie - anders = geen
leeftijd per geslacht chirurgie
T100%
>70 jaar
35-70 jaar 80% —
18-34 jaar
! ! . 60%
400 300 200 100 0 100 200 300 : 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
" man mvrouw m academisch = topklinisch algemeen
stadium } een-, drie- en vijfjaarsoverleving
£100%
C80%
60% e
40% —— e -
L 20% —— e S — -
0% T T T
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
mstadium | = stadium Il stadium 11 stadium IV mstadium X = 1 jaar 3 jaar 5 jaar
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zeldzame kanker van de
vrouwelijke geslachtsorganen

incidentie  incidentie *  prevalentie  prevalentie *

(N) per 100.000 10 jaar (N) per 100.000
epitheliale baarmoederkanker 221 13 13636 777
epitheliale baarmoederhalskanker 718 43 5229 298
epitheliale eierstokkanker 1213 7,2 5192 29,6
niet-epitheliale eierstokkanker 27 02 217 1,2
epitheliale kanker van de schaamlippen en de vagina 412 25 2583 147
trofoblasttumor van de placenta - 9 01 79 05

* Let op: dit is berekend over de gehele populatie en niet alleen over de risicopopulatie (vrouwen). Dit is volgens de internationale definitie voor zeldzame kanker.

incidentie
3000

2500

2000

-

1500

1000

500

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
m overig = epitheliale eierstokkanker

mum niet-epitheliale eierstokkanker
=e=3antal per 100.000 personen (as rechts)

= trofoblasttumor van de placenta
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epitheliale eierstokkanker

incidentie
1500

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014

mmm absoluut aantal (as links)

2015

2016

=e=aantal per 100.000 personen (as rechts)

15,0

behandeling

100% — -

1 80%

L 60%

Lo40%

Lo20%

L% . . :
. 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar

m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) m radiotherapie  anders m geen

7000

8000

) chirurgie
B . . e e e e e e e

80%
60%

40%

20%

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

macademisch mtopklinisch algemeen

leeftijd
>70 jaar
35-70 jaar
18-34 jaar
0 1000 2000 3000 4000 5000 6000
= yrouw
stadium
mstadium | ®stadium Il = stadium Il stadium IV
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60%

S 40%

20%

18-34 jaar

35-70 jaar >70 jaar totaal

m 1 jaar m 3 jaar 5 jaar

aantal

50

>70 jaar

35-70 jaar

18-34 jaar

niet-epitheliale

eierstokkanker

incidentie

05 - 100%

80%

60%

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014

=== absoluut aantal (as links)

=e==3antal per 100.000 personen (as rechts)

40%

20%

0%

2015 2016 18-34 jaar

35-70 jaar

u chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) = systemische therapie (+/- radiotherapie)

>70 jaar

radiotherapie * anders m geen

leeftijd

o
o
t=]
o
1]

mvrouw

stadium

150

chirurgie

100%
80%
60%
40%

20%

0%
200 : 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
macademisch m topklinisch algemeen

) een-, drie- en vijfjaarsoverleving

©100%
80%
60% — e T = -
40% — e B - -
20% — e B = -
0% T T |

18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
= 1 jaar 3 jaar 5 jaar

mstadium | mstadium Il stadium 11l

stadium IV m stadium X
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trofoblasttumor van de placenta

behandeling
0,15§ 100% .
L 80%
0,10°
© 60%
‘_g .
€
© .
© .
< 40%
~ 0,05:
L 20%
0000 0% ‘ ‘ ‘
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar
mmm absoluut aantal (as links) =e=3antal per 100.000 personen (as rechts) m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) ® systemische therapie (+/- radiotherapie)  radiotherapie = anders = geen
leeftijd ) chirurgie
q :100%
70 :
>70 jaar . 80% —
60% —
35-70 jaar
L 40% —
18-34 jaar 2 20%
i i i i i
0 10 20 30 40 50 60 0%
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
W vrouw
macademisch m topklinisch algemeen
stadium . een-, drie- en vijfjaarsoverleving
£100%
: 80% S
De0%
Da0%
: 20% S
0% T T T
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
mstadium | mstadium Il =stadium Il = stadium IV m stadium X ® 1 jaar "3 jaar 5 jaar
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zeldzame kanker van de
mannelijke geslachtsorganen

incidentie  incidentie * prevalentie prevalentie *

- - - .,(N), - per 100.000 .1Qjararr(N) o perr1OO.QVOO
zaadbalkanker 722 4,3 6750 38,4
peniskanker 136 0,8 877 5,0

* Let op: dit is berekend over de gehele populatie en niet alleen over de risicopopulatie (mannen). Dit is volgens de internationale definitie voor zeldzame kanker.

incidentie

1000
800

@ 600

400

aantal

200

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

mmm zaadbalkanker
mmm overige zeldzame kanker van de mannelijke geslachtsorganen
=e==3antal per 100.000 personen (as rechts)
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1000 10,0 100%

aantal

zaadbalkanker

incidentie behandeling

8,0° 99%

6,0: 98%

40° 97%

20° 96%

00° 95% -

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar

mmm absoluut aantal (as links) =e==3antal per 100.000 personen (as rechts)

mchirurgie (+/- voor- of nabehandeling) ® systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie = anders ® geen

leeftijd
5100%
>70 jaar
- 80%
¢ 60%
35-70 jaar :
t 40%
18-34 jaar : 20%
0%
4000 3500 3000 2500 2000 1500 1000 500 0 : 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
Eman
m academisch m topklinisch algemeen
stadium .
+100%
80% B
60% N
© 40% L
L 20% L
0%
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
mstadium | mstadium Il wstadium Il mstadium IV = stadium X 1 jaar m 3 jaar 5 jaar
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neuro-endocriene
tumoren

incidentie  incidentie prevalentie  prevalentie
(N) per 100.000 10 jaar (N) per 100.000
Gastro-Enteropancreatische Neuro-Endocriene 474 2,9 3991 22,7
Tumoren (GEP NET)
incidentie
1500 15,0

1000 10,0

500 5,0

0 0,0
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

mmm overige neuro-endocriene tumoren mmm GEP NET ==e=aantal per 100.000 personen (as rechts)
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GEP NET

incidentie behandeling
1000 10,0¢ 100% —

zeldzame kanker van
ﬁ het spijsverterings-

800 80 & 80%

60 - 60%

aantal

— 40 * 40%

== absoluut aantal (as links) =e=aantal per 100.000 personen (as rechts) m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie = anders m geen
|ftd ........... | h .............................................................. h ..................................................................... incidentie  incidentie prevalentie prevalentie
eeftijd per geslacht chirurgie .
Jepera " g N) per 100.000 10jaar (N)  per 100.000
‘ ‘ : leverkanker 390 2,3 997 5,7
>70 jaar .80°/ o o o o . . . s - s .
galblaas- en galwegkanker 540 3,2 1203 6,9
60% anuskanker 189 1.1 1256 7.2
35-70 jaar
40%
18-34 jaar 20%
o incidentie
2000 1500 1000 500 0 500 1000 1500 2000 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2500
" man ®mvrouw m academisch m topklinisch algemeen
....... ..--...--..--...--..--...--...--..--...--...--..--...--..--...--...--..--...--..--...--....--..--...--.-:..--..--...--...--...--...--..--...--..--...--...-. A 2000
stadium . een-, drie- en vijfjaarsoverleving ‘&
*100%
. 1500
5 ° =
80% — €
@®©
[
1000

" 60%

40%

. 20%

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

0%
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal = anuskanker
mmm galblaas- en galwegkanker
. . . mmm overige zeldzame kanker van de spijsverteringsorganen
mstadium | mstadium Il = stadium IIl = stadium IV = stadium X u 1 jaar =3 jaar 5 jaar 9 Pl gsorg
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galblaas- en galwegkanker

incidentie
800 8,0

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

mmm absoluut aantal (as links) =e—aantal per 100.000 personen (as rechts)

leeftijd per geslacht

>70 jaar

18-34 jaar

1500 1000 500 0 500 1000 1500

Hman mVrouw

stadium

mstadium | ®stadium Il = stadium Il stadium IV mstadium X
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;100 I

18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar

behandeling

80%

60%

40%

20%

0%

chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) » radiotherapie " anders = geen

chirurgie
100%

80%

60%

40%

20%

0%
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

macademisch m topklinisch algemeen

een-, drie- en vijfjaarsoverleving

0%

18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal

= 1 jaar = 3 jaar 5 jaar

anuskanker

behandeling

- o -

20 - 80%

incidentie

15 © 60%

aantal

10 © 40%

05 : 20%

00 © 0%

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 i 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar
jaar

=e==3antal per 100.000 personen (as rechts)

mmm absoluut aantal (as links) m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) = systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie * anders m geen

leeftijd per geslacht chirurgie

: . © 100%

>70 jaar 80% — e e e B .
60%
40%
o
18-34 jaar 20%
] L%

800 600 400 200 0 200 400 600 800 . 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

=man ®vrouw
m academisch u topklinisch algemeen

stadium

S100%

0%

18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal

mstadium | mstadium Il =stadium Il stadium IV = stadium X =1 jaar 3 jaar 5 jaar
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kanker van endocriene

klieren

schildklierkanker

bijniérkanker

84

1000

aantal

800

600

400

200

incidentie  incidentie prevalentie  prevalentie

(N) per 100.000 10 jaar (N) per 100.000

564 3.4 4683 26,7

24 0.1 79 0,5
incidentie

]
[ ]

— .

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

mmm overige endocriene kanker
i bijnierkanker

mmm schildklierkanker
=e==3antal per 100.000 personen (as rechts)

schildklierkanker

incidentie
1000

800

aantal

2007 2008 2009

2010

= absoluut aantal (as links)

2011 2012 2013

2014 2015 2016

«e-aantal per 100.000 personen (as rechts)

R
. - L
6,0 60%
4,0 40%
2,0 20%
0,0 0% . . .
: 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar

u chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie = anders m geen

leeftijd per geslacht

1000 1500

2000 2500

chirurgie
: 100%

D g0% (R e ] o e s oo e
D 60%
L40% —

L20% —

3000 0%
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

macademisch u topklinisch algemeen

B0

>70 jaar
35-70 jaar
18-34 jaar
1500 1000 500 0
10,0
Eman = vrouw
stadium
6,0
4,0
2,0
0,0
mstadium | mstadium II

= stadium 11l

stadium IV

= stadium X

*100%

80%

60%

40% ~ BN B B

20% —JEEES B

0%

18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal

u1jaar u 3 jaar 5 jaar
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bijnierkanker

incidentie behandeling
50 05 - 100% I
40 04 - 80% I
30 03 60%
k| :
8 :
2 T 0z a0k incidentie  incidentie prevalentie  prevalentie
ol SIVII RN N e (N~ per100.000 10jaar (N)  per100.000
: neus- en bijholtekanker 110 0,7 648 3,7
0 00 0% -« . . T B S - - . » - .
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 i 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar nasofarynxkanker 67 0,4 416 2,4
=== gbsoluut aantal (as links) =e=3aantal per 100.000 personen (as rechts) = chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) = systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie * anders = geen Speekse'k'ierkanker 232 1 ,4 1 526 8,7
""" hypofarynx- en larynxkanker 905 5,4 5082 28,9
leeftijd per geslacht ~ chirurgie in zieckenhuizen e e s B T Tt
£ 100% orofarynxkanker 604 3,6 3056 17,4
570 jaar : . mondholte- en lipkanker 1035 6,2 6005 34,2
epitheliale oog- en adnexkanker 10 0,1 76 04
; o0% middenoorkanker 6 >0,1 26 0,1
35-70 jaar
L 40%
18-34 jaar . 20% .
o . incidentie
100 80 60 40 20 0 20 40 60 80 100 . 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 3500 35,0
Eman | vrouw
macademisch u topklinisch algemeen 3000 30.0
stadium . een-, drie- en vijfjaarsoverleving 2500 250
© 100% ’
. 2000 20,0
: 80%
: 1500 15,0
©60% ——
: 1000 10,0
C40% ——
: 500 5,0
D 20% T e
. 0 0,0
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
0% . . . :
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal mmm overige hoofd-halskanker mmm speekselklierkanker
m=i neus- en bijholtekanker mmm nasofarynxkanker
mstadium | mstadium Il = stadium Il = stadium IV m stadium X » 1 jaar 3 jaar 5 jaar === middenoorkanker =e=aantal per 100.000 personen (as rechts)
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speekselklierkanker neus- en bijholtekanker

incidentie behandeling incidentie
300 3,0 1 100% 150 15 : 100%  — -
25
¢ 80% 80%
20
: 60% 60%
: ]
15 g
. ®
¢ 40% 40%
1,0:
1009 9
05" 20% 20%
00° 0% . : 0 Coo% i i ‘
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar
jaar
mmm absoluut aantal (as links) =e==3antal per 100.000 personen (as rechts) = chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie = anders = geen m=m absoluut aantal (as links) =e=3aantal per 100.000 personen (as rechts) = chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) = systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie  anders = geen
leeftijd per geslacht chirurgie leeftijd per geslacht chirurgie
| | | 2 100% | | | : 100%
| | | : | | | .
>70 jaar 80% >70 jaar 80%
60% 60%
35-70 jaar : 35-70 jaar
40% 40%
18-34 jaar o 20% 18-34 jaar 20%
L0% 0%
800 600 400 200 :) ) 200 400 600 800 ! 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 500 400 300 200 100 0 100 200 300 : 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
geslacht
Eman Evrouw . - =man = vrouw
macademisch = topklinisch algemeen macademisch = topklinisch algemeen
stadium . stadium : een-, drie- en vijfjaarsoverleving
£ 100% : 100%
© 80% 80% ——
© 60% = 60% — e
40% 5 0% — — s T e
S 20% -3 20% —— e e B o
L% ‘ C0% ' ' ‘ ‘
. 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal . 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
mstadium | mstadium Il =stadium Il = stadium IV = stadium X =1 jaar "3 jaar 5 jaar mstadium | =stadium Il = stadium Il = stadium IV = stadium X =1 jaar 3 jaar 5 jaar
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nasofarynxkanker middenoorkanker

aantal

incidentie behandeling incidentie behandeling
100 10 ¢ 100% 10 0,10 : 100% -
80% 8 0,08 80%
60% 6 0,06 © 60%
E .
£ :
S :
© :
40% 4 0,04 - 40%
20% 2 0,02 © 20%
0% . s 0 0,00 0% - ! ! :
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 : 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 : 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar
=== absoluut aantal (as links) =e=aantal per 100.000 personen (as rechts) m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) ® radiotherapie = anders = geen mmm absoluut aantal (as links) =#==3antal per 100.000 personen (as rechts) | chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) ® radiotherapie = anders = geen
leeftijd per geslacht chemotherapie leeftijd per geslacht chirurgie
1100% ooy . . ‘ ‘ : 100% -
. 60% L 60%
¢ 40% L40%
S .
18-34 jaar : 20% 18-34 jaar :20%
0% - L%
400 300 200 100 0 100 200 : 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 15 10 5 0 5 10 15 20 . 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
Eman ®vrouw
macademisch = topklinisch algemeen = man ®vrouw m academisch u topklinisch algemeen
stadium . een-, drie- en vijfjaarsoverleving stadium . een-, drie- en vijfjaarsoverleving
£ 100% : 100%
©80% S 80%
60% — S 60%
©40% 1 DA% —
© 20% e — g - D20% e — —
0% : ‘ ‘ ‘ D% ' ' ‘ ,
18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal : 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar totaal
mstadium | mstadium Il =stadium Il = stadium IV = stadium X =1 jaar =3 jaar 5 jaar mlokaal ®lokaal uitgebreid = gemetastaseerd ® onbekend = 1jaar =3 jaar 5 jaar
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zeldzame kanker van
de thorax

incidentie  incidentie prevalentie  prevalentie
7 - 7 - 7 - 7 ,(N), per 100.000 1Q jaar (N) ~ per 100.000
thymuskanker 50 0,3 332 1,9
incidentie
1000 10,0
800 8,0

600

6,0
400 4,0
200 2,0

0 0,0

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

mmm overige zeldzame kanker van de thorax mmmthymuskanker e=e=aantal per 100.000 personen (as rechts)
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aantal

18-34 jaar D 20% o

thymuskanker

incidentie
100 1,0 : 100%

0 0% T T \
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 : 18-34 jaar 35-70 jaar >70 jaar
mmm absoluut aantal (as links) =e=aantal per 100.000 personen (as rechts) m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie * anders = geen
leeftijd per geslacht chirurgie

* 100%
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20% —E ——— B B

0%
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mlokaal mlokaal uitgebreid ~mgemetastaseerd ®onbekend u 1 jaar =3 jaar 5 jaar
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zeldzaam melanoom

oogmelanoom

melanoom van de slijmvliezen
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oo

oo

300
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aantal
@
o

100
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incidentie  incidentie prevalentie  prevalentie
(N) per 100.000 10 jaar (N) per 100.000
182 1,1 1345 7,7
47 0,3 134 0,8
incidentie
2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

mmm oogmelanoom == melanoom van de slijmvliezen =e==aantal per 100.000 personen (as rechts)
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melanoom van de slijmvliezen

incidentie
100

80

1,0

aantal
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=e=3antal per 100.000 personen (as rechts)
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behandeling
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= man ®vrouw

200

chirurgie
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stadium
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gemetastaseerd = onbekend

een-, drie- en vijfjaarsoverleving
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kanker van het
centraal zenuwstelsel

incidentie  incidentie prevalentie  prevalentie
,(N),, - per 100.000 17(7)jarar(N) 7 peV|f7100.VQVOO
kanker van het CZS 1138 6,8 3880 22,1
embryonale tumor van het CZS 13 0,1 78 0,4
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kanker van het CZS
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behandeling
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m chirurgie (+/- voor- of nabehandeling) m systemische therapie (+/- radiotherapie) = radiotherapie  anders = geen

chirurgie
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zeldzame kanker van
de borst

incidentie  incidentie *  prevalentie  prevalentie *

- - - ,(N), - per 100.000 1Qjarar(N) ~ per 100.QOO
ziekte van Paget van de mamma 45 0,3 343 2,0
borstkanker bij mannen 97 0,6 692 3,9

* Let op: dit is berekend over de gehele populatie en niet alleen over de risicopopulatie (mannan). Dit is volgens de internationale definitie voor zeldzame kanker.
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borstkanker bij mannen
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bijlagen

overzicht landelijke werkgroepen

Hoofd-halskanker Nederlandse Werkgroup Hoofd-Hals Tumoren (NWHHT)

Bot- en wekedelenkanker Dutch Sarcoma Study Group (DSSG)

Zeldzame kanker van de vrouwelijke Werkgroep Oncologische Gynaecologie (WOG, pijler van de Ne-

geslachtsorganen derlandse Vereniging voor Obstetrie en Gynaecologie, NVOG)

Zeldzame kanker van de mannelijke

geslachtsorganen

Neuro-endocriene tumoren -

Zeldzame kanker van het spijsverteringskanaal ~ Dutch Upper Gl Cancer Group (DUCG)
Dutch Pancreatic Cancer Group (DPCQG)
Dutch Hepatocellular & Cholangiocarcinoma Group (DHCG)
Dutch Colorectal Cancer Group (DCCG)
Dutch Peritoneal Oncology Group, buikvliesmetastasen (DPOG)

Nederlandse Vereniging van Artsen voor Longziekten en Tubercu-
lose (NVALT)

Tumorfocusgroep
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Stichting Hemato-Oncologie voor Volwassenen Nederland
(HOVON)
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