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W przypadku wojewddztw dolnoslaskiego, po-
morskiego, $wietokrzyskiego oraz warminsko-ma-
zurskiego nie wskazano daty ogtoszenia postepo-
wan konkursowych. W trakcie zbierania informacji
otrzymaliémy nastepujace wyjasnienia od poszcze-
gdlnych oddziatéw wojewddzkich NFZ:

D OW NFZ w Kielcach

,Program lekowy B.162 nie zostat zakontraktowany na
terenie wojewddztwa Swietokrzyskiego. Doktadamy
wszelkich staran, aby terminy zawierania umow na
realizacie nowych programéw lekowych byty mozli-
wie jak najkrétsze. Konieczne jest jednak przeprowa-
dzenie stosownych analiz i uwzglednienie zasobdow
finansowych, jakimi w danej chwili oddziat dysponuije.
Ogtoszenie postepowan konkursowych na realizacje
programu lekowego B.162 nastapi niezwtocznie po po-
jawieniu sie takiej szansy”.

zachodniopomorskie

kujawsko-pomorskie

wielkopolskie

1

dolnoslaskie

wojewodztwa, gdzie do listopada 2024 nie podpi-
sano kontraktéw na realizacje programu B.162

- wojewédztwa, gdzie program B.162 byt zakontraktowany

w listopadzie 2024 (z liczba osrodkéw)

D OW NFZ w Olsztynie

.Brak ogtoszonych postepowan konkursowych. Pro-
gram jest uwzgledniony w planie kontraktowania na
2025r."

D OW NFZ w Gdansku

.Z uwagi na ograniczone srodki w planie finansowym
Pomorskiego NFZ w 2024 r. i koniecznos$¢ uregulowa-
nia innych wczesniejszych zobowigzan finansowych
wymagajgcych natychmiastowe| realizacji konkurs
ofert na program lekowy B.162 zostanie ogtoszony po
zatwierdzeniu planu zakupu $wiadczen na 2025 rok,
ktdére nastapi do konca listopada tego roku”.

D OW NFZ we Wroctawiu

.Program lekowy B.162 Leczenie pacjentdéw z kardio-
miopatig zostanie zakontraktowany na Dolnym Sla-
sku najszybciej jak bedzie to mozliwe".

podlaskie
1

mazowieckie

4

Swietokrzyskie

matopolskie

1

Kontraktowanie programu lekowego B.162 (liczba $wiadczeniodawcéw realizujacych umowy z NF2)

Wykaz osrodkow realizujgcych program lekowy B.162

(wraz z wartoscia rocznego kontraktu)

wojewodztwo kujawsko-pomorskie

D Szpital Uniwersytecki nr 1w Bydgoszczy (25 540 zi)

D Szpital Uniwersytecki nr 2 w Bydgoszczy (23 311,57 zt)

D 10. Wojskowy Szpital Kliniczny z Poliklinikg SPZOZ w Bydgoszczy (12 772,77 zi)
D Wojewddzki Szpital Zespolony w Toruniu (12 778,31 zt)

wojewodztwo lubelskie (srednia wartos¢ kontraktu na 2024 rok wyniosta 1,8 tys. zt)
D Centrum Onkologii Ziemi Lubelskiej im. Sw. Jana z Dukli

D Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Lublinie

D Wojewddzki Szpital Specjalistyczny im. Stefana Kardynata Wyszynskiego SPZOZ w Lublinie

wojewoédztwo lubuskie

D Wielospecijalistyczny Szpital Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej w Nowej
Soli (75 586,28 zt)

D 105. Kresowy Szpital Wojskowy z Przychodnia SPZOZ w Zarach (75 586,28 z})

wojewoédztwo todzkie

D Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki (55 783,35 z)

D Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Centralny Szpital Kliniczny Uniwersytetu Medycz-
nego w todzi (132 149,02 zi)

D SPZOZ Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 Uniwersytetu Medycznego w todzi (44 265,20 zt)

D Wojewddzki Specjalistyczny Szpital im. dr. Wt. Bieganskiego (81 982,40 z1)

D Wojewddzkie Wielospecjalistyczne Centrum Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika w todzi
(103 255,03 zi)

wojewodztwo malopolskie
D Szpital Specialistyczny im. Sw. Jana Pawta I (2 066 315 zt)

wojewodztwo mazowieckie (wartos¢ kontraktéw od pazdziernika do grudnia 2024 r. wyniosta
458 tys. zi).

D Narodowy Instytut Kardiologii im. Stefana Kardynata Wyszyriskiego

D Panstwowy Instytut Medyczny MSWiA

D Uniwersyteckie Centrum Kliniczne Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

D Woijskowy Instytut Medyczny w Warszawie (oraz filia w Legionowie)

wojewoédztwo podlaskie
D Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku (23 848,50 zt)

wojewodztwo wielkopolskie
D Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu (822 545,24 z1)

wojewodztwo zachodniopomorskie
D Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 PUM przy al. Powstarncéw Wielkopolskich 72 w Szczecinie
(43 791,54 z1)
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2.3. Realizacja programoéw lekowych nadcisnienia ptucnego B.31 oraz B.74

Osrodki realizujace program lekowy B.74 ,,Leczenie przewlekiego

zakrzepowo-zatorowego nadcisnienia ptucnego’” (CTEPH)

wojewodztwo dolnoslaskie

b . Miedziowe Centrum Zdrowia” w Lubinie

b Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana
Mikulicza-Radeckiego we Wroctawiu

b Wojewddzki Szpital Specjalistyczny we
Wroctawiu

wojewodztwo kujawsko-pomorskie
b Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr. Jana Biziela
w Bydgoszczy

wojewoédztwo lubelskie

b Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 4 w Lublinie

b Wojewddzki Szpital Specjalistyczny im. Stefana
Kardynata Wyszynskiego SPZOZ w Lublinie

wojewoédztwo lubuskie brak

wojewodztwo todzkie
b Wojewddzki Specijalistyczny Szpital im. dr. Wt
Bieganskiego

wojewoédztwo malopolskie
b Krakowski Szpital Specijalistyczny im. Sw. Jana
Pawta Il

wojewodztwo mazowieckie

b Europejskie Centrum Zdrowia Otwock

b Panstwowy Instytut Medyczny MSWiA

b Uniwersyteckie Centrum Kliniczne
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

b Wojskowy Instytut Medyczny — Panstwowy
Instytut Badawczy

wojewodztwo opolskie brak

wojewodztwo podkarpackie brak

wojewoédztwo podlaskie
b Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku

wojewodztwo pomorskie
b Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdansku

wojewodztwo Slaskie

b Gornoslaskie Centrum Medyczne im.
prof. Leszka Gieca Slqskiego Uniwersytetu
Medycznego w Katowicach

b Slgskie Centrum Choréb Serca w Zabrzu

b Szpital Specjalistyczny w Zabrzu sp. z o.0.

wojewodztwo swietokrzyskie brak

wojewodztwo warminsko-mazurskie
brak

wojewodztwo wielkopolskie
b Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu

wojewoédztwo zachodniopomorskie
b Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 PUM
w Szczecinie

Dane dotyczace programu lekowego B.74 PROGRAM LEKOWY - LECZENIE PRZEWLEKLEGO
ZAKRZEPOWO-ZATOROWEGO NADCISNIENIA PLUCNEGO (CTEPH)

Rok realizacji

Liczba pacjentow

Wartosc¢ zrealizowanych

Wartos¢ rozliczonych

Osrodki realizujace program lekowy B.31 Leczenie tetniczego nadcisnienia

plucnego (TNP)

wojewodztwo dolnosigskie

b Miedziowe Centrum Zdrowia w Lubinie

b Specijalistyczny Szpital im. dra Alfreda
Sokotowskiego

b Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana
Mikulicza-Radeckiego we Wroctawiu

b Wojewddzki Szpital Specjalistyczny we
Wroctawiu

wojewoédztwo opolskie brak

wojewoédztwo podkarpackie
b Kliniczny Szpital wojewddzki nr 2 im. sw. Jadwigi
Krélowej w Rzeszowie

wojewoédztwo podlaskie
b Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku

wojewodztwo pomorskie

wojewodztwo kujawsko-pomorskie
b Szpital Uniwersytecki nr 2 im. Dr Jana Biziela
w Bydgoszczy

b Uniwersyteckie Centrum Kliniczne

wojewodztwo slaskie
b Gornoslaskie Centrum Medyczne im.

wojewoédztwo lubelskie

b Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 4 w Lublinie

b Wojewoddzki Szpital Specjalistyczny im. Stefana
Kardynata Wyszynskiego SPZOZ w Lublinie

prof. Leszka Gieca Slqskiego Uniwersytetu
Medycznego w Katowicach

b Gornoslaskie Centrum Zdrowia Dziecka im. $w.
Jana Pawta Il Samodzielny Szpital Kliniczny nr 6

wojewodztwo lubuskie brak

b Slaskie Centrum Choréb Serca w Zabrzu
b Szpital Specjalistyczny w Zabrzu sp. z 0.0

wojewoédztwo todzkie

b Wojewoddzki Specijalistyczny Szpital
im. dr. Wt. Bieganskiego

b Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki

wojewodztwo swietokrzyskie brak

wojewodztwo warminsko-mazurskie
b Warminsko-Mazurskie Centrum Chordb Ptuc

wojewoédztwo matopolskie

b Krakowski Szpital Specjalistyczny
im. Sw. Jana Pawta II

b Uniwersytecki Szpital Dzieciecy

w Olsztynie

wojewodztwo wielkopolskie
b Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu
b Szpital Kliniczny im. Karola Jonschera

wojewodztwo mazowieckie

b Europejskie Centrum Zdrowia Otwock

b Instytut ,Pomnik- Centrum Zdrowia Dziecka”
w Warszawie

b Panstwowy Instytut Medyczny MSWiA

b Uniwersyteckie Centrum Kliniczne
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

b Wojskowy Instytut Medyczny — Panstwowy
Instytut Badawczy

Uniwersytetu Medycznego im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu

wojewodztwo zachodniopomorskie
b Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 PUM
w Szczecinie
b Samodzielny Publiczny Wojewddzki Szpital
Zespolony w Szczecinie

Dane dotyczgce programu lekowego B.31 PROGRAM LEKOWY -
LECZENIE TETNICZEGO NADCISNIENIA PLUCNEGO (TNP)

Rok realizaciji Liczba pacjentéw

Wartos¢ zrealizowanych

Wartos¢ rozliczonych

objetych programem jednostek rozliczeniowych jednostek rozliczeniowych
2022 367 32852150,42 32 844 394,51
2023 449 38968 913,70 38968 913,70
2024 496 38312 042,33 32 667 596,47

objetych programem jednostek rozliczeniowych jednostek rozliczeniowych
2022 1266 159 616 788,47 159 594 082,65
2023 1423 180 813 341,92 180 635 863,68
2024 1527 170 875 554,55 151403 870,93
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31.

D Leczenie pacjentéw z zaburzeniami lipidowymi

dr hab. n. med. prof. UM Paulina Gorzelak-Pabis, Oddziat Choréb Wewnetrznych, Klinika Choréb We-
wnetrznych i Farmakologii Klinicznej Uniwersytetu Medycznego w kodzi

Program lekowy B.101 realizowany jest w polskim systemie ochrony zdrowia od 2018 roku. Przez ten czas ewo-
luowat i dzi$ poza pacjentami dorostymi (powyzej 18. roku zycia) daje on réwniez mozliwosc leczenia dzieci od
10. roku zycia. Obecnie do programu lekowego kwalifikuje sie kilka grup pacjentéw:

D pacjenci dorosli z heterozygotyczng hipercholesterolemia rodzinna;

D pacjenci dorosli zhomozygotyczna hipercholesterolemia rodzinng;

D pacjenci dorosli z bardzo wysokim ryzykiem chordb uktadu sercowo-naczyniowego;

D pacjenci pediatryczni z homozygotyczng lub heterozygotyczna hipercholesterolemia rodzinna.

W ramach programu lekowego pacjentéw pediatrycznych mozemy leczy¢ inhibitorem PCSK9 - ewolo-
kumabem, a w perspektywie kolejnych lat i prowadzonych badan klinicznych spodziewamy sie réowniez reje-
stracji pozostatych lekéw obnizajacych poziom biatka PCSKO.

W przypadku pacjentéw dorostych obarczonych heterozygotyczng postacig hipercholesterolemii ro-
dzinnej mamy mozliwo$¢ leczenia inhibitorami PCSK9 (ewolokumabem oraz alirokumabem) oraz inklisira-
nem. Natomiast w postaci homozygotycznej przewidziana terapia obejmuje dwa leki hipolipemizujace -
ewolokumab (w wiekszych dawkach, tj. zalecana dawka poczatkowa to 420 mg raz w miesiacu, jesli nie
uzyskano odpowiedzi istotnej klinicznie po 12 tygodniach leczenia czestos¢ dawkowania moze by¢ stopnio-
wo zwiekszana do 420 mg raz na 2 tygodnie) oraz lomitapid bedacy selektywnym inhibitorem wewnatrzko-
morkowego, mikrosomalnego biatka transportujacego tréjglicerydy (MTP).

W przypadku dorostych pacjentéw z bardzo wysokim ryzykiem choréb uktadu sercowo-naczyniowego pro-
gram lekowy przewiduje mozliwosc terapii ewolokumabem, alirokumabem oraz inklisiranem.

Przewidziane w programie dawkowanie poszczegdlnych lekéw zaktada:

D 150 mg alirokumabu podawane co 2 tygodnie lub 300 mg alirokumabu podawane co 4 tygodnie;

D 140 mg ewolokumabu podawane co 2 tygodnie w przypadku heterozygotycznej postaci hipercholesterole-
mii rodzinnej lub u pacjentéw z bardzo wysokim ryzykiem choréb uktadu krazenia;

D 420 mg ewolokumabu raz w miesiagcu, a po 12 tygodniach 420 mg raz na 2 tygodnie (jesli nie uzyskano istotnej
odpowiedzi klinicznej) u pacientéw z homozygotyczna hipercholesterolemia rodzinng;

D 284 mg inklisiranu co 3 miesigce od pierwszego podania, a nastepnie co 6 miesiecy w przypadku pacjentéw
z heterozygotyczng postacia hipercholesterolemii rodzinnej lub u pacjentéw z bardzo wysokim ryzykiem
choréb uktadu krazenia;

D 5 mg lomitapidu raz na dobe (przez pierwsze dwa tygodnie), a nastepnie 10 mg, 20 mg, 40 mg do maksy-
malnej dawki 60 mg (zwiekszanie dawki powinno nastepowac w odstepach minimum 4-tygodniowych i jest
zalezne od akceptowalnego poziomu bezpieczenstwa i tolerancji leku przez pacjenta).

3.2. Programy lekowe leczenia nadcisnienia plucnego (B.31 oraz B.74)

W katalogu programaéw lekowych dedykowanych pacjen-
tom z nadcisnieniem ptucnym znalazty sie dwa programy
lekowe: B.31,Leczenie tetniczego nadcisnienia ptucnego
(TNP)" dla pacjentéw z rozpoznaniem w klasyfikaciji ICD-
10 127, 1.27.0 oraz B.74 ,Leczenie przewlektego zakrzepo-
wo-zatorowego nadcisnienia ptucnego (CTEPH)" dla pa-
cientéw z rozpoznaniem ICD-10 127, 127.0 i/lub 126.

Do programu lekowego B.31 kwalifikowani sg zarow-
no pacjenci pediatryczni, jak i dorosli, u ktérych zdiagno-
zowano oraz udokumentowano tetnicze nadcisnienie
ptucne (wedtug aktualnej klasyfikacji towarzystw nauko-
wych ESC, ERS, AEPC). Jednoczesnie udokumentowano
(obecnie lub w przesztosci) brak spadku cisnienia w tet-
nicy ptucnej w ostrym hemodynamicznym tescie wazo-
reaktywnosci badz niezadowalajacy skutek lub nietole-
rancje przewlektego leczenia lekami blokujgcymi kanat
wapniowy pomimo spadku cisnienia w tetnicy ptucnej
w ostrym hemodynamicznym tescie wazoreaktywnosci.
W opisie programu wskazano ponadto, ze wymog prze-
prowadzenia ostrego testu wazoreaktywnosci dotyczy
pacjentéw z idiopatycznym, polekowym lub dziedziczo-
nym tetniczym nadcisnieniem ptucnym. Dodatkowo do
kazdego z lekéw lub potaczen lekowych réwniez podano
okreslone kryteria, jakie powinien spetniac pacjent.

W schemacie leczenia osdb dorostych przewidziano
nastepuijgce schematy leczenia (uzaleznione m.in. od kla-
sy czynno$ciowej manifestowanej przez pacienta):

D leczenie poczatkowe (monoterapia) z wykorzystaniem
sildenafilu lub bosentanu;
D leczenie ll rzutu:

» monoterapia (bosentan, iloprost lub treprostinil),

* terapia skojarzona (macytentan z sildenafilem lub rio-

cyguat z bosentanem),

e terapia skojarzona z zastosowaniem dwadch lub trzech
lekéw (bosentan, sildenafil, iloprost, treprostinil, epo-
prostenol),

* terapia skojarzona (epoprostenol z sildenafilem i bo-
sentanem albo epoprostenol z sildenafilem i macy-
tentanem),

* terapia skojarzona (seleksypag z sildenafilem i bosen-
tanem lub macytentanem).

Kazdy ze schematdw skojarzonych ma okreslone kry-
teria wigczenia.

W schemacie leczenia pacjentdéw pediatrycznych
przewidziano nastepujgce schematy leczenia:

D leczenie poczatkowe (monoterapia) z wykorzystaniem
sildenafilu (dla 1=l klasy czynnosciowej) lub bosentanu

(dla Il klasy czynnosciowej);

D leczenie Il rzutu:
* monoterapia (epoprostenol, iloprost lub treprostinil),
* terapia skojarzona z zastosowaniem dwadch lub trzech
lekéw sposréd ponizszych:
bosentan,
sildenafil,
iloprost albo treprostinil, albo epoprostenol.

Do programu lekowego B.74 leczenia zakrzepowo-za-
torowego nadcisnienia ptucnego kwalifikujg sie wytgcznie
pacjenci dorosli, u ktérych zdiagnozowano i udokumen-
towano przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie
ptucne (CTEPH) wedtug aktualnej klasyfikacji przyjetej
przez Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne (ESC) oraz
Europejskie Towarzystwo Oddechowe (ERS). Oznacza to,
ze chory musi spetniac jedno z dwoch kryteriow:

D nieoperowalne CTEPH - dyskwalifikacja do leczenia
operacyjnego potwierdzona przez zespdt CTEPH skia-
dajacy sie z kardiochirurga z doswiadczeniem w zakre-
sie PEA, kardiologa interwencyjnego z doswiadczeniem
w zakresie cewnikowania prawostronnego oraz angio-
plastyki tetnic ptucnych, kardiologa doswiadczonego
w prowadzeniu pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym
lub brak zgody pacjenta na PEA przy akceptacii zespotu
CTEPH; w przypadkach watpliwych - brak jednoznacz-
nej opinii specjalistdw wymienionych dziedzin - ko-
nieczna jest konsultacja kardiochirurga, ktéry wykonat
co najmnie| 50 zabiegow endarterektomii tetnic ptuc-
nych;

lub
D przetrwate CTEPH po leczeniuchirurgicznym. Przetrwa-

te CTEPH to nadcisnienie ptucne utrzymuijgce sie przez
€O najmnie] 6 miesiecy po endarterektomii ptucnej
(PEA) potwierdzone cewnikowaniem prawostronnym.
U pacjentdéw, u ktérych po zabiegu endarterektomii
tetnic ptucnych utrzymuje sie nadcisnienie ptucne
wywotujgce objawy, mozliwe jest wigcznie riocyguatu
przed uptywem 6 miesiecy od operacji na podstawie
decyzji zespotu CTEPH.

Dodatkowo pacjent musi spetniac kryteria zwigza-
ne m.in. ze $rednim cisnieniem w tetnicy ptucnej, kté-
re powinno wynosi¢ =25 mm Hg, a naczyniowy opor
ptucny = 240 dyn*sec*cm-5 (lub 3 jednostki Wooda).
Ponadto chory musi miec¢ ukonczone 18 lat oraz zdia-
gnozowang klase czynnosciowg od Il do Il wedtug kry-
teriow WHO.

W ramach programu B.74 pacjenci majg dostep do te-
rapii lekiem riocyguat, a schemat dawkowania powinien
byc zgodny z Charakterystyka Produktu Leczniczego.
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3.3. Program lekowy B.162

Program lekowy B.162 obowigzuje od 1 lipca 2024 roku. Zakres realizowanego $wiadczenia gwa-
rantowanego przewiduje leczenie kardiomiopatii w przebiegu amyloidozy transtyretynowej
(ICD-10: E85) oraz przerostowej kardiomiopatii zawezajacej (ICD-10: 142.1). W kazdym z wariantéw
refundowane jest nowoczesne leczenie, a kwalifikacja pacjentéw realizowana jest na podstawie
okreslonych kryteriéw oraz decyzji Zespotu Koordynacyjnego ds. Leczenia Kardiomiopatii powo-
tanego przez prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia. W przypadku przerostowej kardiomiopatii
zawezajacej weryfikacja skutecznosci leczenia odbywa sie co 3 miesigce przez pierwszy rok od
momentu ustalenia dawki podtrzymujgcej leczenie, a nastepnie co 6 miesiecy na podstawie oce-
ny stanu klinicznego pacjenta oraz oceny efektywnosci realizowanej terapii. W leczeniu kardio-
miopatii w przebiegu amyloidozy transtyretynowej weryfikacja skutecznosci leczenia odbywa sie
co 6 miesiecy i rowniez w tym przypadku brana jest pod uwage ocena efektywnosci zastosowanej
terapii oraz ocena stanu klinicznego pacjenta.

Aby moc zakwalifikowac pacjenta z przerostowg kardiomiopatig zawezajgca do leczenia le-
kiem mawakamten, musi on spetniac tacznie nastepujace kryteria:

D wiek 18 lat i wiecej;

D rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej zawezajacej (0HCM) zgodnie z aktualnymi wytycznymi
ESC;

D gruboéc Sciany lewej komory =15 mm (lub =13 mm w oHCM rodzinnej) w badaniu echokardio-
grafii przezklatkowej;

D klasa czynnosciowa NYHA II-I1I;

D gradient ci$nien w drodze odptywu lewej komory (LVOT) spoczynkowy lub po prébie Valsalvy
>50 mmHg;

D frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF) =55 proc.;

D niewystarczajgca kontrola choroby pomimo stosowania leczenia beta-adrenolitykiem lub anta-
gonista kanatu wapniowego, w optymalnej dawce lub w przypadku nietolerancji/przeciwwska-
zania do tych terapii;

D brak choréb kardiologicznych lub ogdlnoustrojowych innych niz oHCM, ktére moga stanowic
wyttumaczenie dla hipertrofii lewej komory serca (w tym choroby Fabry'ego, amyloidozy, zespo-
tu Noonan z hipertrofig lewej komory);

D wykluczenie cigzy i okresu karmienia piersig;

D zgoda pacjentki na prowadzenie antykoncepcii zgodnie z aktualng Charakterystykg Produktu
Leczniczego (ChPL);

D zobowiazanie do abstynenciji alkoholowej.

W zapisie programu wskazano réwniez, ze do terapii nie mogg by¢ kwalifikowani chorzy, ktérzy
leczeni sa jednoczesnie silnymi inhibitorami CYP3A4 (zapis ten dotyczy pacjientéw ze stwierdzonym
fenotypem wskazujacym na wolny metabolizm przy udziale CYP2C19 oraz nieustalonym fenotypem
CYP2C19); silnym inhibitorem CYP2C19 i silnym inhibitorem CYP3A4 (zapis ten dotyczy wszystkich pa-
cientéw, bez wzgledu na fenotyp).

Do terapii mawakamtenem w ramach obowigzujacego programu lekowego kwalifikowani sg réw-
niez pacjenci wymagajacy kontynuaciji leczenia, ktérzy byli nim wczesniej objeci w ramach innego
sposobu finansowania terapii, pod warunkiem ze w chwili rozpoczecia leczenia spetniali oni kryteria
kwalifikaciji do programu lekowego. Wyjgtkiem s3 pacjenci, ktérzy otrzymuia lek w ramach trwajacych
badan klinicznych tego leku.

Dawki maksymalne, sposdb podawania, ewentualne czasowe wstrzymanie leczenia oraz modyfi-
kacje dawki mawakamtenu prowadzone s3g zgodnie z aktualng Charakterystyka Produktu Leczniczego
(ChPL).

Pacjenci z kardiomiopatig w przebiegu amyloidozy transtyretynowej i kwalifikowani do terapii
lekiem tafamidis muszg spetniac tacznie nastepujace kryteria:

D wiek 18 lat i wiecej;

D kardiomiopatia w przebiegu amyloidozy transtyretynowej (ATTR) potwierdzona przez badanie
scyntygraficzne serca z radioizotopem (99mTc-DPD lub 99mTc-PYP, lub 99mTc-HMDP) lub biop-
sie tkanki i typowanie amyloidu za pomoca immunohistochemii;

D genetyczny ATTR lub typu dzikiego okreslony poprzez sekwencjonowanie genu transtyretyny;

D klasa czynnosciowa NYHA I-II;

D grubosc przegrody miedzykomorowej przekraczajgca 12 mm w badaniu echokardiografii przezklat-
koweyj;

D wykluczenie amyloidozy tancuchdéw lekkich;

D brak przeszczepu serca lub watroby w wywiadzie;

D wynik testu 6-minutowego chodu u pacjentéw bez ograniczen ruchowych powyzej 100 m;

D adekwatna wydolnos¢ narzadowa okreslona na podstawie wynikéw badan laboratoryjnych umozli-
wiajgca w opinii lekarza prowadzgcego bezpieczne rozpoczecie terapii;

D brak przeciwwskazan do stosowania leku zgodnie z aktualng Charakterystyka Produktu Leczniczego
(ChPL);

D nieobecnosc istotnych schorzen wspdtistniejacych lub standw klinicznych stanowiacych przeciw-
wskazanie do terapii stwierdzonych przez lekarza prowadzacego na podstawie aktualnej ChPL;

D niestosowanie lub zaprzestanie stosowania antagonistéw kanatu wapniowego lub glikozyddéw na-
parstnicy;

D wykluczenie ciazy i okresu karmienia piersia;

D zgoda pacjentki na prowadzenie antykoncepcji zgodnie z aktualna ChPL.

Podobnie w przypadku kardiomiopatii w przebiegu amyloidozy transtyretynowej w ramach obo-
wigzujgcego programu lekowego kwalifikowani sg rowniez pacjenci wymagajgcy kontynuaciji leczenia,
ktérzy byli wezedniej leczeni lekiem tafamidis w ramach innego sposobu finansowania terapii (warun-
kiem kwalifikacji jest jednak spetnienie w chwili rozpoczecia leczenia kryteridow kwalifikacji do progra-
mu lekowego).

Przewidziana dawka maksymalna wynosi 61 mg i podawana jest raz na dobe.
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Czynniki ryzyka sercowo-naczyniowego

Dr hab. n. med. Paulina Gorzelak-Pabis,
Klinika Choréb Wewnetrznych i Farmakologii Klinicznej
Uniwersytetu Medycznego w todzi, Oddziat Choréb
Wewnetrznych

Wytyczne Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego
(ESC) z 2021 roku podkreslajg kluczowa role identyfikaciji
i modyfikacji czynnikdéw ryzyka w prewencji chordb sercowo-
-naczyniowych. Zostaty w nich wprowadzone nowe podejscia
do oceny ryzyka oraz zalecenia dotyczace indywidualizacji
terapii w zaleznosci od profilu pacjenta. Wytyczne wprowa-
dzaja systemy oceny ryzyka SCORE2 oraz SCORE2-OP (dla
0s6b starszych), ktére lepiej uwzgledniajg réznice regional-
ne oraz indywidualne czynniki ryzyka, takie jak wiek, ptec,
poziom cholesterolu, cisnienie tetnicze i nawyki takie jak
palenie tytoniu. Chociaz zaktualizowane wytyczne, przed-
stawione na Kongresie ESC 2023, nadal definiuja nadcisnienie tetnicze jako skurczowe cidnienie tetnicze
wynoszace co najmniej 140 mmHg i rozkurczowe cisnienie tetnicze wynoszace co najmniej 90 mmHg, po-
jawita sie nowa kategoria — podwyzszone ci$nienie tetnicze. Definiuje sie je jako skurczowe cisnienie krwi
od 120 mmHg do 139 mmHg lub rozkurczowe cisnienie krwi od 70 mmHg do 89 mmHg i zaleca sie ocene
ryzyka sercowo-naczyniowego w celu ukierunkowania leczenia, szczegdlnie u pacjentéw z cisnieniem tet-
niczym co najmniej 130/80 mmHg.

Kolejnymi czynnikamiryzyka sercowo-naczyniowego sg zaburzenia lipidowe, a takze niewtfasciwa dieta,
palenie papieroséw, spozycie alkoholu, cukrzyca typu 2, choroba otytosSciowa, stres oraz zanieczyszczenie
powietrza. Nalezy podkresli¢, ze obnizanie poziomu LDL-cholesterolu odgrywa kluczowa role w prewencji
chordéb sercowo-naczyniowych, przy czym cele terapeutyczne sg dostosowane do kategorii ryzyka pacjen-
ta. Réwnie istotna jest intensywna kontrola glikemii u pacjentéw z cukrzycy, co pozwala na skuteczna profi-
laktyke powiktan sercowo-naczyniowych. Zalecenia dotyczgce aktywnosci fizycznej zawarte w wytycznych
ESC podkreslaja jej kluczowa role w prewencii choréb sercowo-naczyniowych. Zaleca sie wykonywanie od
150 do 300 minut umiarkowanej aktywnosci fizycznej tygodniowo (np. szybki marsz, jazda na rowerze, ta-
niec). Alternatywnie mozna dazy¢ do 75-150 minut intensywnej aktywnosci fizycznej tygodniowo (np. bie-
ganie, ptywanie, sporty wytrzymatoéciowe). Co wazne, aktywnos$¢ powinna by¢ wykonywana regularnie,
najlepiej codziennie lub przez wiekszos¢ dni w tygodniu. W zaleceniach towarzystw naukowych zwraca sie
rowniez uwage na kwestie diety, ktéra powinna uwzgledniac ograniczenie ilosci spozywanych ttuszczow
pochodzenia zwierzecego oraz przetworzonych cukrow, a takze soli. Zaleca sie ograniczenie catkowitego
spozycia sodu w diecie do okoto 2 g/dzier lub mniej (co odpowiada okoto 5 g soli, czyli mniej wiecej jednej
tyzeczce soli dziennie). Obejmuje to sél dodawang oraz sél zawarta juz w produktach spozywczych. Nale-
zy podkresli¢, ze znaczna czes$¢ dziennego spozycia sodu pochodzi z sodu zawartego w przetworzonych
produktach spozywczych.

W tegorocznych wytycznych wskazano, ze redukcja spozycia soli do 2,5 g na dobe pozwala na obnize-
nie o 20 proc. ryzyka zdarzen sercowo-naczyniowych na poziomie catej populacji. Zalecenia podkreslaja
réwniez, ze zanieczyszczenie powietrza jest waznym i czesto niedocenianym modyfikowalnym czynnikiem
ryzyka sercowo-naczyniowego. Redukcja ekspozycji na zanieczyszczenia oraz globalne dziatania na rzecz
poprawy jakosci powietrza wydaja sie kluczowe dla prewencji choréb sercowo-naczyniowych i poprawy
zdrowia publicznego.

Podziat klasycznych czynnikéw ryzyka wg wytycznych ESC®
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>Choroby Serca i Naczyn 2017, 14 (4), 186-193.
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Prof. dr hab. Marlena Broncel, kierownik

Kliniki Choréb Wewnetrznych i Farmakologii Klinicznej

z Osrodkiem Leczenia Zaburzen Lipidowych, prodziekan
ds. nauki Wydziatu Lekarskiego Uniwersytetu
Medycznego w todzi, konsultant wojewddzki w dziedzinie
choréb wewnetrznych dla wojewdédztwa tédzkiego

Cholesterol LDL jest jednym z gtéwnych czynnikdw ryzyka
rozwoju miazdzycy — obok palenia papieroséw i nadcisnie-
nia tetniczego. Jego wysokie stezenie prowadzi do zawatow
serca i dlatego, w momencie wystapienia incydentu kardio-
logicznego, ktadzie sie duzy nacisk na jego obnizenie. Nato-
miast caty czas zbyt mato robimy w prewencji pierwotnej,
czyli w momencie, kiedy stwierdzamy u pacjenta wysokie
stezenie cholesterolu LDL, a jednoczesnie nie doszto u nie-
go jeszcze do zawatu serca. Innym wyzwaniem zdrowotnym
zwigzanym z cholesterolem LDL jest udar niedokrwienny. Réwnie brzemienna w skutki jest
miazdzyca tetnic obwodowych, najczesciej dotyczy ona tetnic konczyn dolnych oraz tetnic
szyjnych, ktérej leczeniem zajmuia sie chirurdzy naczyniowi. W tym przypadku interwencija
chirurgiczna moze zostac przeprowadzona w momencie stwierdzenia objawowego zweze-
nia, ktére wynosi co najmniej 50 proc. Natomiast gdy dojdzie do bezobjawowego zwezenia,
musi ono wynosi¢ przynajmniej 70 proc., zeby mogta zostac podjeta interwencja chirurgicz-
na. W zwiazku z tym, gdy pacjent ma jedynie blaszke miazdzycowa i nie stwierdza sie u nie-
go zwezenia w tozysku naczynia, wéwczas nie podejmuje sie procedury zabiegowej. Dla le-
karzy zachowawczych jest to wyrazny sygnat, ze rozpoczat sie proces zmian miazdzycowych
i nalezy zrobic¢ wszystko, zeby go zahamowac.

Ogromnym problemem jest to, ze cholesterol nie boli. Dopiero gdy pacjent doznaje
zawatu serca, wowczas moze skojarzy¢ to z podwyzszonym stezeniem cholesterolu. Nadal
jednak nie rozumie, ze do zmian w jego organizmie nie doszto z dnia na dzien, ale ,zapraco-
wat" na nie latami.

Zaburzenia lipidowe powinny by¢ wykrywane zdecydowanie wczesnie|. W zwigzku z tym
poktadamy ogromne nadzieje w planowanym wigczeniu do bilansu 6-latkow oznaczania
poziomu LDL - to nam pozwoli zidentyfikowac juz najmtodszych pacjentéw, ktérzy maja
wysokie stezenie cholesterolu LDL. Punktem granicznym jest poziom 160 mg/dl, natomiast
u dzieci majgcych w wywiadzie obcigzenia rodzinne (np. rodzic przeszedt zawat) punkt od-
ciecia powinien by¢ na poziomie 130 mg/dl. Dzieci z podwyzszonym stezeniem LDL powinny
miec przeprowadzone badanie genetyczne, ktére pozwoli na ocene, czy mamy do czynie-
nia z hipercholesterolemia rodzinna. W przypadku potwierdzenia diagnozy u matych pa-
cjentéw powinnismy rozpoczaé proces zmian stylu zycia (dieta, ruch) oraz leczenie lekami
hipolipemizujacymi. Takie postepowanie pozwoli nam dotrzec réwniez do rodzicéw dziecka
i umozliwi poddanie ich badaniu na obecnos¢ mutacji. U dorostych, u ktérych stwierdzimy
defekt, bedziemy mogli podjac leczenie hipolipemizujace, ale réwniez bedziemy w stanie
poddac te osoby nieinwazyjnej diagnostyce kardiologicznej, np. angio-CT naczyn wiehco-
wych czy USG doppler naczyn obwodowych. To pozwoli nam na witgczenie leczenia hipoli-

pemizujacego, wyprzedzajgcego wystapienie zawatu. Wydaje mi sie to najlepsza
metodg diagnozowania i leczenia hipercholesterolemii rodzinnej.

Istotne bytoby rowniez u kazdego pacjenta, ktéry doznat zawatu serca w wie-
ku ponizej 50. roku zycia, pogtebienie diagnostyki i ocena, dlaczego do niego
doszto. U czesci pacjentdw przyczyna bedzie natogowe palenie wyrobdéw tyto-
niowych czy stresujgcy tryb zycia. Natomiast u innych wptyw bedzie miata ukry-
ta hipercholesterolemia rodzinna lub podwyzszone stezenie lipoproteiny Lp(a).

Problemy pacjentéw z zaburzeniami lipidowymi moga sie rowniez ujawnic
podczas badan przesiewowych, na ktére kieruje lekarz medycyny pracy. Obec-
nie osoby majgce stresujgca prace (zazwyczaj piastujace stanowiska kierowni-
cze), zanim do niej przystapia, musza wykonac badanie EKG oraz lipidogram.
Warto wiec zastanowic sie, jakie zalecenia powinien przekazac lekarz medycy-
ny pracy pacjentowi, u ktérego stwierdzono wysokie stezenie cholesterolu LDL,
i czy wydajac zaswiadczenie, nie powinien skierowac takiej osoby do dalszej dia-
gnostyki pod katem hipercholesterolemii rodzinne;.
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Zwigzek cholesterolu z budowa blaszki miazdzycowej
i zawalem serca

Dr hab. n. med. Marta Katluzna-
-Oleksy, | Klinika Kardiologii Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu, prezes Polskiego
Stowarzyszenia Oséb z Niewydolnoscig Serca

Cholesterol, zwtaszcza w formie lipoprotein o niskiej gesto-
$ci (LDL), jest kluczowym czynnikiem w procesie tworzenia
blaszek miazdzycowych. Tworzenie blaszki miazdzycowej
zaczyna sie od uszkodzenia srodbtonka, czyli wewnetrznej
warstwy naczyn tetniczych, spowodowanego dtugotrwa-
tym dziataniem czynnikéw takich jak np. cukrzyca, nadci-
$nienie, palenie tytoniu czy stres. Uszkodzony srédbtonek
staje sie bardziej przepuszczalny, co umozliwia przemiesz-
czanie sie czasteczek cholesterolu LDL do btony wewnetrz-
nej. W odpowiedzi komorki zapalne migruja w to miejsce,
pochtaniaja LDL i przeksztatcaja sie w tzw. komorki pianko-

wate®’. Jednoczes$nie komadrki miesniowe $ciany naczynia
zaczynaja sie namnazac, co prowadzi do utworzenia wtok-
nistej czapeczki, a w konsekwenciji do powstania blaszki miazdzycowej.

Miazdzyca rozwija sie stopniowo i czesto przebiega bezobjawowo, az do momentu, gdy powstajg niesta-
bilne zmiany, mogace prowadzi¢ do pekniecia blaszki i utworzenia skrzepliny. Etapy rozwoju blaszki miazdzy-
cowej obejmuijg stan bezobjawowy (pogrubienie $ciany naczynia i nagromadzenie ttuszczu), powstawanie
niestabilnych zmian, ktére moga doprowadzi¢ do zawatu (blaszka z cienka czapeczkg wtdknista lub guzki wa-
pienne), a w koncu stabilne zwezenie naczynia (zwapniata blaszka wtdknista)®.

Blaszka miazdzycowa moze stopniowo narastac, prowadzac do powolnego zmniejszania Swiatta naczynia
i pogarszania przeptywu przez nie krwi, co najczesciej objawia sie bdlamiw klatce piersiowej zwigzanymi z wy-
sitkiem fizycznym czy pogorszeniem tolerancji wysitku fizycznego. Jesli blaszka miazdzycowa peknie, tworzy
sie skrzeplina, ktéra moze nagle zablokowac tetnice wiencowa i odcig¢ doptyw tlenu do komdrek miesnia
sercowego, powodujgc martwica danego obszaru miesnia sercowego, czyli zawat serca®,’. Redukcja poziomu
cholesterolu LDL i stabilizacja blaszek miazdzycowych s3g kluczowymi elementami profilaktyki zawatow serca,
poniewaz zmniejszaig ryzyko ich pekniecia i tworzenia sie skrzeplin®.

Klasyfikacja etapow zmian miazdzycowych

Etap zmian miazdzycowych

TYP1
Poczatkowa zmiana

TYP 2
Smuga ttuszczowa

TYP 3
Zmiana posrednia

TYP 4
Zmiany miazdzycowe

TYP5
Uszkodzenie wtéknisto-miazdzycowe

TYP 6

Zaawansowana zmiana skomplikowana

Poczatkowa Smuga
zmiana ttuszczowa
Prawidtowa Gromadzenie
histologia, sie lipidow
pojawia sie naciek | miedzykomorkowych
makrofagéw

Definicja

Izolat makrofagow piankowatych

Faza gromadzenia sie lipidéw
miedzykomadrkowych

Smuga ttuszczowa i mate
wewngatrzkomorkowe
pule lipidowe

Smuga ttuszczowa i rdzen lipidu
pozakomorkowego

Rdzen lipidowy i warstwa wtdknista
lub wiele rdzeni lipidowych

i warstwa wtdknista (gtéwnie
wapniowe lub gtéwnie witdkniste)

Rozwoj miazdzycy

Zmiana
posrednia

Wewngtrz-
komorkowe
i zewngtrz-
komorkowe
gromadzenie sie
lipidow

Miazdzyca

Rozwdj
pozakomaérkowego
rdzenia lipidowego

Wada powierzchniowa, zakrzep
w obrebie naczynia krwionosnego

Zapalenie
miesnia sercowego

Blaszka Skomplikowana
miazdzycowa zmiana
widknista miazdzycowa

Warstwy wiékniste Pekniecie blaszki
i wapniowe miazdzycowej,
zakrzepica i blokada
Swiatta naczynia
krwiono$nego
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Leczenie hiperlipidemii - co kazdy powinien wiedzie¢?

Prof. dr hab. n. med. Marlena Broncel,
kierownik Kliniki Choréb Wewnetrznych

i Farmakologii Klinicznej z Osrodkiem

Leczenia Zaburzen Lipidowych, prodziekan

ds. nauki Wydziatu Lekarskiego Uniwersytetu
Medycznego w todzi, konsultant wojewddzki

w dziedzinie choréb wewnetrznych dla
wojewoddztwa tédzkiego

Podstawg leczenia hipercholesterolemii jest oczy-
wiscie modyfikacja stylu zycia, wdrozenie zdro-
wego trybu zycia, diety oraz wysitku fizycznego
dobranego do mozliwosci pacjenta. O tym wszyst-
kim wiemy i my, i pacjenci, ale w praktyce czesto
zdecydowanie trudniej jest nam to egzekwowac
i przestrzegad.

Kolejnym - nie mniej waznym krokiem - jest
wprowadzenie odpowiednie| farmakoterapii. Od 30 lat niezmiennie lekami numer jeden s3 statyny.
W praktyce klinicznej mamy juz nowe leki, ale nadal nie widze mozliwosci, by mogty one zastapic
statyny. Co wiecej, nowe molekuty wykazujg duza skutecznos¢, ale zdecydowanie wieksza w towa-
rzystwie statyn — dlatego to wtasnie do tej grupy farmaceutykdéw dodajemy kolejne substancje lecz-
nicze.

Niezwykle istotng kwestig jest rowniez to, jaka statyne zastosujemy i w jakiej dawce bedzie poda-
wana pacjentowi. W przypadku pacjentéw bardzo wysokiego i wysokiego ryzyka sercowo-naczynio-
wego, zazwyczaj juz po przebytym zawale serca lub z rozpoznana hipercholesterolemia rodzinna,
konieczne jest podanie statyn w duzej dawce i o silnym hipolipemizujacym dziataniu. W takich sytu-
acjach zwykle siegamy po jedna z dwdch molekut — atorwastatyne lub rosuwastatyne. Ich zaletami
sg skutecznosc kliniczna, bezpieczenstwo oraz dostepnosc ekonomiczna. Jesli pacjent nie osiggnie
zaktadanego przez nas celu terapeutycznego, wéwczas konieczne jest wigczenie do terapii ezetymi-
bu. Dane wskazuia, ze tak prowadzona i dobrze tolerowana przez chorego terapia pozwala osiggnac
cel terapeutyczny nawet u 70 proc. leczonych osob. Dla pozostatych 30 proc. pozostajg leki dostepne
w programie lekowym, czyli inhibitory PCSK9 (ewolokumab oraz alirokumab), ktorych dziatanie po-
lega na blokowaniu biatka odpowiedzialnego za degradacije receptoréw cholesterolu LDL lub matej
interferujgcej czasteczki RNA (siRNA) hamuijgcej synteze biatka PCSK-9 w watrobie, czyli molekuty
inklisiran.

W przypadku dodania tych nowych molekut do podstawy, jakg sg statyny, mozemy osiggnac ob-
nizenie poziomu LDL w stosunku do wartosci wyjsciowej nawet o 85 proc.

Pojawia sie oczywiscie problem nietolerancji statyn. W naszym osrodku mamy pacjentow, ktorzy
statyn nie mogg przyjmowacé, gdyz dochodzi u nich do miopatii (silnych dolegliwosci miesniowych)
ze wzrostem kinazy kreatynowej. U czesci pacjentdw wzrasta natomiast aktywnos¢ enzymaéw wa-
trobowych. Mamy réwniez rodzine, u ktérej cztonkéw udato nam sie potwierdzi¢ genetyczny de-

fekt odpowiedzialny za nietolerancije statyn. Warto jednak zauwazy¢, ze odsetek
pacijentow z catkowitg nietolerancija statyn jest niski i nie przekracza 4-5 proc.
wszystkich pacjentéw, ktérzy przyimuig te leki hipolipemizujace.

Jest jeszcze jedna grupa pacjentdw, w ktérej nie bedziemy w stanie wprowa-
dzi¢ terapii statynami w wysokich dawkach i beda oni wymagali redukcji dawki
iwfgczenia ezetymibu. To osoby, ktdre uprawiaja intensywny wysitek fizyczny, np.
biegajg maratony. Z tym problemem bedziemy sie spotykac coraz czesciej, np.
wséréd mtodych ludzi z potwierdzong hipercholesterolemia rodzinng, dla kto-
rych wysitek fizyczny i trening sg statymi elementami codziennego zycia. Trud-
no nam, lekarzom, zalecac zdrowy tryb zycia i wysitek fizyczny, by pdzniej przy
rozpoznaniu hipercholesterolemii i wdrozeniu terapii wysokimi dawkami statyn
oczekiwac ograniczenia tego wysitku z uwagi na farmakoterapie.




44

Raport

Programy lekowe w kardiologii: faktyczny dostep a potrzeby pacjentéow

45

Lipoproteina (a) - mata czasteczka o duzym znaczeniu

Dr hab. n. med. Paulina Gorzelak-
-Pabis, Klinika Choréb Wewnetrznych

i Farmakologii Klinicznej Uniwersytetu
Medycznego w todzi, Oddziat Choréb
Wewnetrznych

Lipoproteina(a) -Lp(a), odkrytaw 1963 roku, jest biat-
kiem osoczowym ztozonym z lipoprotein o niskiej
gestosci (LDL) oraz apolipoproteiny B-100 (apoB),
ktore sg potaczone wigzaniem dwusiarczkowym
z apolipoproteing (a) [apo(a)]. Struktura apo(a) przy-
pomina czasteczke plazminogenu. Lp(a) jest uwa-
zana za czgsteczke promiazdzycowg, prozapalna,
prozakrzepowa i antyfibrynolityczna. Wielkos$¢ cza-
steczki Lp(a) zalezy od liczby powtdrzen motywu
kringle IV (K-IV) typu 2 w czasteczce apo(a) - liczba
powtdrzen mniejsza lub réwna 22 oznacza matg czasteczke, natomiast wieksza niz 22 wskazuje na
duza. U 0s6b z mniejsza liczbg powtdrzen K-IV mediana stezenia Lp(a) w osoczu jest 4-5 razy wyzsza
niz uoséb z wieksza ich liczba. Poziom Lp(a) w osoczu jest genetycznie determinowany przez gen LPA,
zlokalizowany na chromosomie 6, i uznawany za stabilny przez cate zycie.

Nalezy podkresli¢, ze Lp(a) jest niezaleznym czynnikiem ryzyka chordéb sercowo-naczyniowych na
podtozu miazdzycy (ASCVD) oraz pozostaje czynnikiem ryzyka rezydualnego, réwniez u pacjentow
poddanych intensywnej terapii hipolipemizujacej. Co istotne, u 25% populacji stezenie Lp(a) jest pod-
wyzszone. Jednoczes$nie okoto 1% populacji charakteryzuije sie ekstremalnie wysokim stezeniem Lp(a)
powyzej 180 mg/dl (430 nmol/L), co koreluje z 10-20-krotnie wiekszym ryzykiem wystapienia zdarzen
sercowo-naczyniowych, zblizonym do ryzyka obserwowanego w przypadku rodzinnej hipercholeste-
rolemii. Wedtug wytycznych ESC/EAS z 2019 roku stezenie Lp(a) powinno by¢ mierzone przynajmniej
raz w zyciu u kazdego cztowieka. Obecnie celowane terapie majgce na celu obnizenie stezenia Lp(a)
znajduig sie w fazie badan klinicznych i opieraja sie na technologii RNA, antysensownych oligonu-
kleotydach (ASO) oraz matym interferujacym RNA (siRNA). Afereza, choc¢ skuteczna w redukciji Lp(a),
pozostaje metodg inwazyjng, kosztowng i o ograniczonej dostepnosci. Inhibitory PCSK9, mimo ze
gtdwnie ukierunkowane na redukcje cholesterolu LDL, obnizajg stezenie Lp(a) o mniej wiecej 30%
w stosunku do wartosci wyjsciowej.

Kardiolodzy interwencyjni a program B.101 - potrzeby i oczekiwania

Dr hab. n. med. Michal Hawranek, kierownik
Pracowni Hemodynamiki i Radiologii Zabiegowej,
Slgskie Centrum Choréb Serca, Il Katedra i Oddziat
Kliniczny Kardiologii, Slqski Uniwersytet Medyczny,
przewodniczgcy Asocjacji Interwencji Sercowo-
Naczyniowych PTK 2023-2025, wspdtprzewodniczacy
Komisji Stowarzyszehn Narodowych EAPCI

Program B.101 zostat stworzony w odpowiedzi na rosnace
potrzeby pacjentdw wysokiego ryzyka sercowo-naczynio-
wego, zwtaszcza tych cierpigcych na hipercholesterolemie
rodzinna iinne ciezkie zaburzenia lipidowe. Celem progra-
mu jest znaczgce obnizenie ryzyka sercowo-naczyniowe-
go poprzez zaawansowang kontrole poziomu cholesterolu
LDL (LDL-C) oraz efektywne zahamowanie progresji miaz-
dzycy. Miazdzyca, bedaca jednym z gtéwnych czynnikéw
ryzyka incydentéw sercowo-naczyniowych, to choroba
uogodlniona, ktéra wystepuje przede wszystkim w tetnicach wiencowych, tetnicach koriczyn dolnych oraz
tetnicach dogtowowych. Terapie objete programem B.101 maja na celu stabilizacje blaszek miazdzycowych
oraz zahamowanie progresji, a nawet wywotanie regresji miazdzycy.

Rola cholesterolu LDL w miazdzycy i destabilizacji blaszki miazdzycowej

Cholesterol LDL, okreslany czesto jako ,zty cholesterol”, odgrywa kluczowa role w odktadaniu sie lipidéw
w $cianach tetnic i formowaniu sie blaszek miazdzycowych. Proces ten z czasem moze prowadzi¢ do nie-
stabilnosci blaszki, szczegdlnie w przypadku pacjentow zagrozonych chorobami uktadu krazenia, co zwiek-
sza ryzyko incydentéw sercowo-naczyniowych, takich jak zawat serca. Niestabilna blaszka miazdzycowa,
bogata w lipidy, jest podatna na pekanie i moze prowadzic¢ do zakrzepow, ktére blokuig przeptyw krwi i wy-
wotujg zawat serca. Obnizenie poziomu LDL-C przyczynia sie do stabilizacji blaszek poprzez zmniejszenie
ich rozmiaru, a tym samym obnizenie ryzyka ich pekania. W Swietle obecnych danych wydaje sie, ze wtasnie
te bogatolipidowe blaszki miazdzycowe sg najwiekszym wyzwaniem kardiologii interwencyinej. W badaniu
COMBINE wykazano, ze blaszki miazdzycowe, ktére nie powodujg niedokrwienia, ale charakteryzuija sie
duza zawartoscig lipidéw, trzykrotnie zwiekszaja ryzyko powaznych zdarzen sercowych, przede wszystkim
zawatu serca oraz pilnej rewaskularyzacji®. Dlatego wiasnie intensywne leczenie hipolipemizujace, ktére
prowadzi do stabilizacji blaszek miazdzycowych, przynosi tak duze korzysci®.

Kluczowe terapie w programie B.101 i ich mechanizm dziatania

1. Alirokumab i Ewolokumab. Oba te leki naleza do grupy inhibitoréw PCSK9, ktére dziataja na poziomie
biatek odpowiedzialnych za regulacje receptoréow LDL w watrobie. Inhibitory PCSK9 wigza sie z biatkiem
PCSK9 i uniemozliwiaja jego wiazanie sie z receptorami LDL, co pozwala na zwiekszenie ich ilosci na po-
wierzchni komérek watrobowych. W rezultacie watroba bardziej efektywnie wychwytuje cholesterol LDL
z krwi, co prowadzi do znacznego obnizenia jego stezenia. Badania wykazaty, ze pacjenci przyjmujacy in-
hibitory PCSK9 moga osiaggnac redukcje LDL-C nawet 0 60 proc. przy jednoczesnym stosowaniu statyn, co
przektada sie na zmniejszenie liczby zawatdw oraz potrzeby interwencji wiencowych, takich jak angioplasty-
ka balonowa i stentowanie™"?,
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2. Inklisiran. Lek ten, bedacy innowacyjnym lekiem RNAIi (RNA interference), dziata poprzez hamowa-
nie produkcji biatka PCSK9 na poziomie genetycznym. Inklisiran wigze sie z RNA i hamuje synte-
ze biatka PCSK9, co z kolei zwieksza wychwyt LDL-C przez watrobe. Wyrdznia sie on dtugotrwatym
dziataniem — wystarczy go podac dwa razy w roku po pierwszych dawkach, co zmniejsza koniecz-
nos¢ czestych wizyt u lekarza i poprawia jakos¢ zycia pacjentéw™.

3. Lomitapid. Ten lek, dedykowany pacjentom z homozygotyczna hipercholesterolemia rodzinng
(HoFH), dziata na poziomie syntezy lipidéw w watrobie, hamuijac produkcie lipoprotein zawieraja-
cych LDL. Badania kliniczne wskazuija, ze lomitapid moze prowadzic¢ do redukcji poziomu LDL-C na-
wet o 50 proc., co jest niezwykle istotne w przypadku pacijentdw, ktérzy nie odpowiadaijg na inne
formy leczenia lub maia bardzo wysokie ryzyko choréb sercowo-naczyniowych™.

Wptlyw terapii obnizajacych cholesterol na stabilizacje blaszek miazdzycowych

i progresje miazdzycy

Wieloletnie badania kliniczne wykazaty, ze obnizenie poziomu LDL-C przektada sie na stabilizacje bla-
szek miazdzycowych, co zmniejsza ryzyko incydentéw sercowo-naczyniowych. Stabilizacja blaszki
miazdzycowej polega na zmianach w jej strukturze, ktére sprawiaja, ze staje sie ona mniej podatna na
pekanie. Badanie FOURIER, jedno z najwiekszych badan klinicznych nad inhibitorami PCSK9, wykaza-
to, ze terapia z uzyciem ewolokumabu nie tylko znaczaco obniza poziom LDL-C, ale réwniez redukuje
ryzyko zawatéw serca oraz koniecznos$¢ wykonywania kolejnych zabiegéw rewaskularyzacji®. Podobne
efekty, potwierdzone w badaniu ODYSSEY OUTCOMES, zaobserwowano przy stosowaniu alirokuma-
bu. Terapia tym lekiem wptyneta na redukcje LDL-C u pacjentéw po przebytym zawale serca i znacza-
co zmniejszyta ryzyko ponownych incydentdéw sercowych*.

Terapia lipidowa a regresja miazdzycy

W ostatnich latach pojawity sie dowody na to, ze intensywne obnizenie LDL-C moze prowadzi¢ nie
tylko do zahamowania progresji miazdzycy, ale takze do jej regresiji. Badanie GLAGQOV, przeprowadzo-
ne przy uzyciu terapii statynowych oraz inhibitoréw PCSK9, wykazato, ze u pacjentéw stosujgcych in-
tensywna terapie lipidowg obserwowano zmniejszenie objetosci blaszek miazdzycowych w tetnicach
wiencowych. Inhibitory PCSK9, stosowane razem ze statynami, moga wspomagac regresje miazdzycy
poprzez obnizenie poziomu cholesterolu LDL do wartosci ponizej 70 mg/dl, co prowadzi do stopnio-
wego zmniejszania sie blaszek’.

Redukcja ryzyka spontanicznych ponownych zawaléw serca

Kontrola poziomu LDL-Ci stabilizacja blaszek miazdzycowych sg kluczowe dla pacjentdw z historig za-
watdw serca, poniewaz minimalizuja ryzyko ponownych incydentéw. Randomizowane badania klinicz-
ne wykazaty, ze obnizenie LDL-C o kazdy dodatkowy 1T mmol/l zmniejsza ryzyko wystgpienia zdarzen
sercowo-naczyniowych o blisko 20 proc. W przypadku pacjentéw, ktérzy juz przeszli zawat, terapia
inhibitorami PCSK9 w pofgczeniu ze statynami znacznie redukuje liczbe ponownych zawatéw serca
i potrzebe kolejnych rewaskularyzacji®*¢”.

Redukcja potrzeby ponownych rewaskularyzacji dzieki terapiom lipidowym

Terapie obnizajace cholesterol, takie jak te objete programem B.101, przyczyniaja sie réwniez do ogra-
niczenia potrzeby wykonywania ponownych zabiegdéw rewaskularyzacyjnych, przede wszystkim prze-
zskérnych interwenciji wiencowych. Dzieki skutecznej terapii lipidowej mozliwe jest zminimalizowanie
ryzyka dalszego rozwoju miazdzycy i zapobieganie ponownemu zwezeniu naczyn. Badanie GLAGOV
wykazato, ze u pacjentow stosujacych ewolokumab w potaczeniu ze statynami obnizono ryzyko dal-
szej progresji choroby tetnic wienicowych, co zmniejszyto potrzebe kolejnych interwenciji®.

Znaczenie programu B.101 w kontekscie diugoterminowego zarzadzania
pacjentami wysokiego ryzyka

Dla kardiologdw interwencyjnych program B.101 stanowi ogromne wsparcie w zarzadzaniu pacjenta-
mi o wysokim ryzyku choréb uktadu krgzenia. Mozliwos¢ stosowania zaawansowanych terapii lipido-
wych, takich jak alirokumalb, ewolokumab, inklisiran i lomitapid, pozwala na lepsza kontrole choroby,
ograniczenie nagtych incydentdéw sercowo-naczyniowych oraz zmniejszenie liczby zabiegdw rewa-
skularyzacyinych. Program ten moze wptyngc na znaczace obnizenie kosztéw leczenia i poprawe ja-
koéci zycia pacjentéw, co jest zgodne z dtugoterminowymi celami opieki zdrowotnej.

Program B.101, poprzez zastosowanie innowacyinych terapii obnizajgcych cholesterol, odpowiada
na kluczowe potrzeby w zakresie stabilizacji blaszek miazdzycowych, zahamowania progresji miaz-
dzycy oraz zapobiegania incydentom sercowo-naczyniowym. U pacjentow z zaawansowang miazdzy-
€3 pofgczenie koniecznej interwencji w zakresie tetnic wiencowych ze skuteczng prewencja za po-
mocy lekéw stosowanych w ramach programu B.101 daje najwiekszg szanse na poprawe rokowania
w populacji pacientéw najbardziej narazonych na powiktania miazdzycy.
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Znaczenie badan przesiewowych wsréd dzieci

Prof. dr hab. n. med. Malgorzata Mysliwiec,
kierownik Katedry i Kliniki Pediatrii, Diabetologii
i Endokrynologii, Gdanski Uniwersytet Medyczny

Hipercholesterolemia rodzinna (FH) jest najczesciej wy-
stepujgca chorobg monogenetyczng. Ze wzgledu na au-
tosomalny dominujgcy sposéb dziedziczenia wyrdznia
sie dwie postacie tej choroby: heterozygotyczng (HeFH)
i homozygotyczng (HoFH). Posta¢ homozygotyczna jest
bardzo rzadka (wystepuje w proporcji od 1:160 000 do
1:300 000) i wynika z dziedziczenia po obojgu rodzicach
mutaciji genetycznej. Charakteryzuje sie patologicznie
podwyzszonym poziomem LDL-cholesterolu (powyzej
500 mg/dl w osoczu) oraz przyspieszonym rozwojem
miazdzycy, a objawy mogg pojawic sie juz w dziecinstwie.

W Polsce opisano dotychczas szesc przypadkédw HoFH.

Znacznie czescie| wystepuje postac heterozygotyczna, ktorej czestos¢ szacuje sie na 1:250 oséb, co w Pol-
sce oznacza 160 000-200 000 pacjentéw. Najczesciej jest ona spowodowana mutacjiami w genie LDLR (90 proc.
przypadkdw), znacznie rzadziej w genie APOB (5 proc.) i PCSK9 (<1 proc.). W ponad 20% przypadkéw nie udaje
sie jednak zidentyfikowa¢ mutacji przyczynowej, pomimo spetnienia kryteriow diagnostycznych FH, co moze
sugerowac dziedziczenie wielogenowe.

Pomimo dostepnych badan diagnostycznych i wiedzy medycznej odsetek osob Swiadomych choroby jest
znikomy i wynosi do 5 proc. w populacji dorostych pacjentéw oraz ok. 3 proc. w populacji pediatrycznej. Wynika
to z braku wystepowania objawow oraz z faktu, iz w Polsce nie przeprowadza sie rutynowych badan przesiewo-
wych w kierunku zaburzen lipidowych u dzieci.

Wprowadzenie powszechnego badania przesiewowego w kierunku hipercholesterolemii rodzinnej w ra-
mach bilansu 6-latka ma na celu zwiekszenie wykrywalnosci tej choroby na wczesnym etapie.

Nalezy przypomniec, ze hipercholesterolemia rodzinna jest choroba jednogenowa o autosomalnym domi-
nujgcym sposobie dziedziczenia, co oznacza, ze jest przekazywana z pokolenia na pokolenie, a ryzyko odziedzi-
czenia tej choroby od rodzica wynosi 50 proc. Dzieci z heterozygotyczng postacia hipercholesterolemii rodzin-
nej od urodzenia majg nawet trzykrotnie wyzszy poziom LDL-cholesterolu we krwi niz ich zdrowi réwiesnicy.
Juz w wieku 8-10 lat u takich dzieci w badaniach obrazowych mozna zaobserwowac grubsze warstwy btony
wewnetrznej i sSrodkowej tetnicy szyjnej. Stale podwyzszony poziom cholesterolu LDL prowadzi do wczesnego
procesu miazdzycowego w sposdb niemy klinicznie. W przypadku braku wdrozenia leczenia farmakologiczne-
go, ktore mozna zastosowac u dzieci od 5. roku zycia, istnieje zwiekszone ryzyko przedwczesnej choroby wien-
cowej juz po 20. roku zycia. Szacuje sie, ze u 50 proc. nieleczonych mezczyzn i 20-30 proc. nieleczonych kobiet
z FH rozwija sie Smiertelna choroba wiencowa jeszcze przed 60. rokiem zycia.

Wczesna diagnoza i wdrozenie wtasciwego leczenia u dzieci z FH pomagaja znacznie ograniczyc ryzyko roz-
woju miazdzycy. Potwierdzaja to dane uzyskane w obserwacjach 20-letnich. Pacjenci, ktorzy rozpoczeli leczenie
statynami w wieku 818 lat, mieli znacznie mniejsze ryzyko wystepowania incydentow sercowo-naczyniowych
niz ich rodzice w analogicznym wieku (1 proc. vs. 26 proc.), nieotrzymuijacy lekéw hipolipemizujacych w dzie-
cinstwie. Dzieci leczone statynami miaty takze nizszy wskaznik zgondw sercowo-naczyniowych w poréownaniu
z rodzicami (odpowiednio 0 proc. vs. 7 proc.).

Od 2024 roku w Polsce dzieci powyzej 10. roku zycia z hipercholesterolemia rodzinng, ktére nie uzyskaty
efektu terapeutycznego lub miaty nietolerancije statyn, moga by¢ kwalifikowane do programu lekowego z wy-
korzystaniem ewolokumabu lub inhibitora PCSKO.

Wdrozenie badan przesiewowych FH u 6-latkéw umozliwia zdiagnozowanie innych oséb w rodzinie. Z uwagi
na wspomniany mechanizm dziedziczenia diagnoza dziecka pomoze zidentyfikowac co najmniej jednego cho-

rego rodzica, a takze utatwi wykrycie choroby u rodzernstwa i cztonkéw dalszej rodziny. W konsekwencji umoz-
liwi to diagnozowanie dorostych chorych, u ktérych jeszcze nie wystapit incydent sercowo-naczyniowy. Jest to
bardzo istotne, poniewaz obecnie w Polsce Sredni wiek pacjenta, u ktérego diagnozowane jest FH, wynosi 41 lat,
a rozpoznanie jest stawiane najczesciej dopiero po wystgpieniu u niego pierwszego zdarzenia sercowo-naczy-
niowego, zazwyczaj zawatu serca.

Wykonanie lipidogramu podczas bilansu 6-latka pozwoli takze na wykrycie innych zaburzen lipidowych, w tym
dyslipidemii wtdrnej. Istnieje wiele chorob i czynnikow, w tym lekdw, ktére mogg podwyzszac poziom choleste-
rolu catkowitego, LDL-cholesterolu i trojgliceryddw, dajac w efekcie wyniki podobne do tych jak w przypadku FH.
Do przyczyn wtérnej hipercholesterolemii nalezg miedzy innymi: niedoczynnosc¢ tarczycy, zespot nerczycowy,
cukrzyca, zespot Cushinga, porfiria, anoreksja i celiakia oraz dtugotrwata terapia niektérymi lekami, takimi jak:
diuretyki tiazydowe i petlowe, kortykosteroidy, cyklosporyna, estrogeny, progestageny, a takze niektére leki psy-
chiatryczne, takie jak trojpierscieniowe leki przeciwdepresyjne i wybrane leki przeciwpsychotyczne.

Roznicowanie FH nalezy takze przeprowadzi¢ w przypadku rodzinnej mieszanej dyslipidemii, ktéra charak-
teryzuje sie podwyzszonym poziomem tréjgliceryddw oraz obnizonym poziomem HDL-cholesterolu. Poziom
LDL-cholesterolu moze by¢ prawidtowy, nieznacznie podwyzszony lub wysoki. Zaburzenia lipidowe mieszane
wystepuija gtéwnie u 0s6b z nadwaga i otytoscia oraz czesto sg zwigzane z insulinoopornoscia, chociaz nie nale-
zy wykluczac FH u 0séb z tymi czynnikami ryzyka.

Zidentyfikowani w badaniach przesiewowych pacjenci powinni byc leczeni w ramach podstawowej opieki
zdrowotnej. Jezeli nie osiagna docelowego poziomu LDL-cholesterolu (ponizej 100 mg/dl), powinni zostac skie-
rowani do wysokospecijalistycznych osrodkéw zajmujacych sie zaburzeniami lipidowymi.

W tym miejscu chciatam mocno podkreslic, iz z pobranej krwi u dziecka w czasie bilansu 6-latka bedzie
mozna oznaczy¢ w przysztosci inne niz lipidogram parametry biochemiczne, immunologiczne, ktére pozwolg
na wykrycie choréb przebiegajacych czesto bezobjawowo (stadium 1. i stadium 2. cukrzycy) lub skapoobjawowo
(celiakia). Takie podejscie jest z powodzeniem wykorzystywane w innych krajach Unii Europejskie.

Wykrycie choroby na wczesnym etapie rozwoju pozwala na zatrzymaniu dalszych jej postepdw po zastoso-
waniu leczenia farmakologicznego oraz zmianie stylu zycia.
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Chorych z nadcisnieniem ptucnym leczymy na europejskim poziomie -
potrzeba wieckszej elastycznosci w farmakoterapii

Prof. dr hab. Marcin Kurzyna, kierownik Katedry
i Kliniki Krgzenia Ptucnego, Choréb Zakrzepowo-
-Zatorowych i Kardiologii Centrum Medycznego
Ksztatcenia Podyplomowego w Europejskim Centrum
Zdrowia Otwock

Nadcisnienie ptucne to choroba, ktéra rozwija sie, gdy krew
nie moze swobodnie przeptywad przez naczynia krwionoéne
ptuc z powodu ich zwezenia lub niedroznosci. Obecnie w Pol-
sce istniejg dwa programy leczenia tej choroby: B.31 ,Lecze-
nie tetniczego nadcis$nienia ptucnego (TNP)" oraz B.74 , Le-
czenie przewlektego zakrzepowo-zatorowego nadcisnienia
ptucnego (CTEPH)".

Tetnicze nadcisnienie ptucne (TNP) to schorzenie, ktore
dotyczy przede wszystkim drobnych tetnic ptucnych o Sred-
nicy od 0,1do 0,5 mm. Sg ich w ptucach tysiace. W wyniku roz-
lanego procesu chorobowego wzrasta cisnienie w tetnicy ptucnej, co zmusza serce do pompowania
krwi pod wyzszym cisnieniem. Prowadzi to do niewydolnosci prawej komory serca. Te forme nadci-
Snienia ptucnego leczy sie farmakologicznie, a w przypadku braku efektéw terapeutycznych pacjent
kwalifikowany jest do przeszczepu ptuc. Tetnicze nadcisnienie ptucne najczesciej dotyczy oséb mto-
dych, zwifaszcza kobiet. Jednak w ostatnich latach obserwujemy coraz wiecej pacjentdw starszych,
wsrdd ktorych w 50 proc. przypadkéw wystepuje nadcisnienie ptucne o charakterze idiopatycznym.
Pozostali chorzy zmagaig sie z chorobami uktadowymi tkanki fgcznej, takimi jak twardzina uktadowa
czy toczen, a takze wrodzonymi wadami serca i innymi rzadszymi przyczynami TNP

Zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne (ZZNP) dotyczy wiekszych naczyn krwionos$nych,
a przyczyng tej choroby sg skrzepliny, ktére pozostaja po epizodzie ostre| zatorowosci ptucnej.
Mdéwiagc bardzie| obrazowo — skrzepliny nie ulegajg rozpuszczeniu, tylko widknieja i stwarzaijg opdr
w naczyniach. W przypadku pacjentéw zmagajacych sie z nadcisnieniem ptucnym zakrzepowo-zato-
rowym, oprécz metod farmakologicznych dostepnych w programie B.74, korzystamy z metod zabie-
gowych takich jak: chirurgiczna endarterektomia ptucna lub interwencyjna oraz balonowa angiopla-
styka ptucna. Oznacza to, ze nie wszyscy pacjenci wymagaja leczenia farmakologicznego. Z tg forma
nadcisnienia mierza sie pacjenciw réznym wieku — od mtodych dorostych po seniorow.

Co moglibyémy zrobi¢, by oba programy realizowane byty efektywniej?

Program B.74 jest obecnie ograniczony do jednej molekuty — leku z substancjg czynna riocygu-
at. Optymalnym rozwigzaniem bytoby rozszerzenie programu o kolejny lek — treprostinil. Uzyskat on
bardzo dobre wyniki kliniczne, stosowany jest juz w terapii TNP w ramach programu B.311 — wedtug
klinicystéw zajmujacych sie pacjentami z zakrzepowo-zatorowym nadcisnieniem ptucnym — powi-
nien sie rowniez znalez¢ w programie lekowym B.74.

Uwazam, ze program lekowy B.74 zostat bardzo dobrze dopracowany pod wzgledem kryteriow
kwalifikacji pacjentéw oraz monitorowania efektéw terapii. W mojej opinii jest to program lekowy
dziatajgcy niezwykle efektywnie, chociaz w tym typie nadcisnienia ptucnego farmakoterapia ma role
wspomagajaca.

Program B.31 mdgtby natomiast zyskac na elastycznosci w tgczeniu terapii, by zapewnic lepsze
efekty . Nalezatoby wprowadzi¢ leczenie pacjentéw dwoma lekami juz w momencie postawienia roz-
poznania. Obecnie program ten — w przypadku pacjentdw, u ktérych choroba nie ma najciezszego
przebiegu — zaktada rozpoczecie leczenia od monoterapii, a dopiero w kolejnych krokach dodawanie
kolejnych molekutw schemacie terapii dwu- i tréjlekowej. Warto bytoby rozwazy¢ mozliwosc rozpocze-

cia leczenia dwoma lekami od razu po rozpoznaniu choroby — to podejscie, ktére funkcjonuje w wiek-
szosci krajow na Swiecie. Zalezatoby nam wiec na mozliwie duzej swobodzie ordynowania lekéw

W przypadku pacjentow z ciezszg postacig choroby, w IV klasie czynnosciowej, terapie zaczyna sie
od razu od podawania trzech lekéw. | takg mozliwosc program B.31zapewnia.

Kolejng wazna kwestig do rozwigzania pozostaje rozszerzenie katalogu lekow stosowanych w far-
makoterapii TNP W 2024 roku pojawit sie nowy lek — sotatercept — ktéry powinien zostac szybko wta-
czony do programu B.31. Lek ten jest pierwszym w klasie inhibitorem sygnalizacji aktywiny, podawa-
nym w podskornym zastrzyku raz na trzy tygodnie — z mozliwoscig podawania w domu. Zapewnia
wiec nowa jakos¢ w terapii, dziata addytywnie do pozostatych lekow znajdujacych sie w programie,
a badania kliniczne potwierdzity dodatkowa poprawe stanu zdrowia pacjenta podczas terapii tym
lekiem niezaleznie od tego, czy pacjent wczesnie| stosowat jeden, dwa lub trzy leki na TNP

Dodatkowo, srodowisko pediatréw wnioskuje o poszerzenie mozliwosci kwalifikowania pacjentéw
z nadcisnieniem ptucnym do programu B.34. W pediatrii wystepuje bowiem wieksza réznorodnosc
form nadcisnienia ptucnego, a zmiany w dokumentach rejestracyjnych lekéw nie nadazaja za poste-
pem wiedzy medyczne|.

W ocenie efektéw leczenia zaréwno dzieci, jak i dorostych powinna zostac wprowadzona do pro-
gramu ztozona analiza prognostyczna wyprzedzajgca to, co z pacientem moze sie sta¢ —a nie bioraca
pod uwage wytacznie obecna klase czynnosciowa. Jest to tak zwana medycyna precyzyijna, ktéra po-
zwala leczyc¢ skuteczniej i bezpieczniej. Dysponujemy juz grupg markeréw pozwalajacych na ocene
pacijenta w perspektywie kolejnych 6-12 miesiecy - stad tez wniosek, by w uzasadnionych przypad-
kach mozliwe byto zastosowanie silniejszej terapii na podstawie takie| zindywidualizowanej oceny.

Z pewnoscia pozytywng zmiang bytoby usprawnienie zaréwno programu B.31, jak i B.71w kontek-
Scie zwiekszenia komfortu zycia samych pacjentéw. Oba te programy wymagaijg bowiem od chorych
cyklicznego pojawiania sie w placéwce medycznej i osobistego odbioru lekéw. Czesto zdarza sie, ze
pacjenci muszg pokonac 50, 100, a czasami wiecej kilometrow tylko po to, by od pielegniarki odebrac
pudetko z tabletkami i wrécic do domu. Aby poprawic efektywnos$c¢ programow i komfort pacjentow,
warto rozwazyc stworzenie i sfinansowanie mechanizmu dostarczania lekéw do miejsca zamieszka-
nia chorych. Oba te schorzenia sg rzadkie, a ich leczenie koncentruje sie w osrodkach specjalistycz-
nych — co sprawia, ze pacjenci czesto muszg pokonac naprawde duze odlegtosci, by kontynuowac
terapie. Stworzenie systemu dostarczania lekéw do domu mogtoby zatem znaczaco poprawi¢ do-
stepnosc leczenia i zwiekszy¢ komfort pacjentow.
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Kardiomiopatia przerostowa treningi, ale nalezy podchodzi¢ do tych zalecer indywidualnie.

Ryzyko nagtego zgonu sercowego ocenia sie na podstawie specjalnego kalkulatora. W przypadku
Prof. dr. hab. Wojciech Wojakowski,
kierownik Il Kliniki Kardiologii Gérnoslaskiego
Centrum Medycznego Szpitala w Ochoijcu,
Slaski Uniwersytet Medyczny. Kierownik
Kliniki Kardiologii i Choréb Strukturalnych
Serca Slqskiego Uniwersytetu Medycznego

istotnego zagrozenia zaleca sie wszczepienie kardiowertera-defibrylatora. Pacjenci bez objawdw nie
wymagaija leczenia. U pacjentéw z objawami niewydolnosci serca stosuje sie leki z grupy beta-adre-
nolitykdéw lub werapamil.

Nowoscig w leczeniu sg inhibitory miozyny, takie jak mawakamten, ktére zostaty niedawno zareje-
strowane w Polsce. Lek ten zmniejsza zuzycie energii, poprawia relaksacje kardiomiocytéw (zachowa-
nie energii) i redukuje patologiczny skurcz wiékien. Podczas jego stosowania konieczna jest regularna
w Katowicach kontrola echokardiograficzna. Mawakamten stanowi istotny postep w leczeniu kardiomiopatii przero-
stowej z zawezeniem drogi odptywu oraz objawami niewydolnosci serca.

Kardiomiopatia przerostowa (HCM) to pogrubienie W przypadku braku skutecznosci leczenia farmakologicznego i utrzymywania sie objawéw zaleca
sciany lewej komory serca, ktére nie wynika z nadci- sie leczenie zabiegowe. Moze ono obejmowac operacyjna miektomie (usuniecie przerosnietej cze-
$nienia ani wady zastawek. Jest najczesciej diagnozo- $ci miesnia sercowego z ewentualng naprawa zastawki mitralnej) lub zabieg przezcewnikowy (ablacja
wang chorobg serca o podtozu genetycznym, wyste- alkoholowa), polegajgcy na podaniu alkoholu do jednej z gatezi tetnicy wiercowej w celu wywotania
pujgcg u 1 na 500 osdb. Moze sie ujawni¢ w kazdym martwicy i wtoknienia przerosnietego fragmentu przegrody miedzykomorowej.
wieku, prowadzgc do réznych konsekwenciji klinicz- Nalezy zaznaczy¢, ze wprowadzenie mawakamtenu moze w przysztosci ograniczyc¢ koniecznosc

nych, takich jak nagty zgon sercowy czy niewydolnosc interwencji chirurgicznych i zabiegdw ablacji.

serca, jednak u wiekszosci pacjentéw nie ma charak-
teru postepujgcego ani negatywnego wptywu na ro-
kowanie. Choroba wystepuije z réwnga czestotliwoscig u mezczyzn i kobiet.

Dzieki rosnacej dostepnosci echokardiografii, tomografii komputerowej, rezonansu magnetycz-
nego oraz przesiewowych badan genetycznych rozpoznanie HCM stato sie tatwiejsze.

Chorobe te dziedziczy sie autosomalnie dominujaco, co oznacza, ze dzieci pacjentéw maja 50-pro-
centowe ryzyko odziedziczenia nieprawidtowe| postaci genu. Mutacje dotycza co najmniej 11 gendéw
koduijgcych biatka sarkomeru. Zmiany te prowadzg do zaburzen struktury miesnia sercowego (prze-
rostu, nieprawidtowej organizacji przestrzennej komérek miesniowych, zaburzen ukrwienia i wtok-
nienia) oraz zmniejszenia liczby wiékien miesniowych w stanie relaksacji, co powoduije wzrost zuzycia
energii. Najwazniejszym zaburzeniem przeptywu krwi jest zawezenie drogi odptywu lewej komory
serca, ktéremu towarzyszy nieprawidtowy ruch ptatka mitralnego do przodu podczas skurczu. Po-
wstaje gradient w drodze odptywu lewej komory, ktéry moze wystepowac w stanie spoczynku lub byc
wywotany wysitkiem fizycznym. Zwieksza to ryzyko niewydolnosci serca.

Pacjenci zgtaszajg objawy niewydolnosci serca, takie jak tatwe meczenie sie, dusznosc i ograniczo-
na tolerancje wysitku, ktére moga nasilac sie w wyniku odwodnienia, spozywania obfitych positkow
lub alkoholu. Dodatkowo moga wystepowac bdle w klatce piersiowej, omdlenia, zawroty gtowy oraz
kotatanie serca.

Podczas rutynowego badania EKG oraz ostuchiwania klatki piersiowej czesto stwierdza sie niepra- ﬁ m
widtowosci i kieruje sie pacjentéw do dalszej diagnostyki.

Rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej wymaga wykluczenia innych przyczyn przerostu serca,
takich jak nadcisnienie tetnicze, zwezenie zastawki aortalnej, inne formy kardiomiopatii oraz przerost
serca u sportowcéw. Podstawa diagnozy jest wykrycie pogrubienia Sciany serca w badaniu echokar-
diograficznym przezklatkowym (tzw. echu serca), ktére pozwala réwniez ocenié¢ obecnos¢ gradientu
w drodze odptywu oraz niedomykalnosci zastawki mitralnej.

Obrazowanie metoda rezonansu magnetycznego daje dokfadniejszy wglad w anatomie serca,
umozliwia potwierdzenie obecnosci widknienia i wykluczenie innych choréb.

Leczenie HCM rozpoczyna sie od edukacji pacienta. Zaleca sie regularny wysitek fizyczny w celu
utrzymania dobrej kondycji i naleznej masy ciata, a takze unikanie palenia oraz ekstremalnych tempe- U
ratur i odwodnienia. Przeciwwskazane jest uprawianie wyczynowego sportu oraz bardzo intensywne U
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Prof. dr hab. Katarzyna Mizia-Stec, [
kierownik | Katedry i Kliniki Kardiologii Wydziatu Nauk !
Medycznych Slqskiego Uniwersytetu Medycznego
w Katowicach, Prorektor ds. Nauki i Wspdétpracy
Miedzynarodowej SUM

Kardiomiopatie to specyficzna grupa schorzen, w ktd-
rych jednym z najpowazniejszych problemdw sg nagte
zgony sercowe. Dlatego majac to na uwadze, nalezy pa-
mietac o prewencji nagtego zgonu sercowego i u wybra-
nych chorych rozwazy¢ implantacje kardiowertera-defi-
brylatora (ICD).

W przypadku kardiomiopatii przerostowej smiertel-
nos$c¢ roczna pacjentéw wynosi 1-2 proc. i jest wyzsza niz
w ogodlnej populacii. Ta sSmiertelnos¢ obejmuje rézne przy-
czyny zgonow, takie jak nagte zgony sercowe, zgony z po-
wodu niewydolnosci serca lub z przyczyn sercowo-naczyniowych. Nagte zgony sercowe stanowig najwiekszy
problem u mtodych pacjentéw z kardiomiopatig przerostowg, a ich gtéwna przyczyng sg arytmie komoro-
we, zwilaszcza migotanie komor. Jedynie sporadycznie wystepuja zgony spowodowane asystolig lub blokami
przedsionkowo-komorowymi.

W zwiazku z tym kazdy lekarz powinien ocenic¢ ryzyko nagtego zgonu sercowego u pacjenta z kardio-
miopatig przerostowa przy pomocy dostepnych narzedzi. Ocena ta powinna by¢ dokonana niezwtocznie
po postawieniu rozpoznania, a nastepnie regularnie powtarzana, aby ustali¢, czy pacjent kwalifikuje sie do
implantacji ICD. Jeéli u pacjenta doszto do zatrzymania krazenia, implantacja jest bezwzglednie wskazana
w ramach prewencji wtérnej. W takich sytuacjach nie musimy uwzgledniac istniejacych czynnikdéw ryzyka.
Natomiast jesli u pacjenta nie doszto do zatrzymania krgzenia i nie ma objawdw zaburzen rytmu serca, ale
ma postawione rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej, implantacja ICD nalezy do prewencji pierwotnej.

Zalecenia europejskie w tym zakresie opieraja sie na tzw. kalkulatorze ryzyka, ktéry pozwala ocenic 5-let-
nie ryzyko zgonu. W zaleznosci od jego wartosci: czy ryzyko wynosi 6 proc. i wiecej, czy miesci sie w przedziale
4-6 proc., czy wynosi ponizej 4% — wdwczas mamy mocniejsze lub stabsze wskazanie do implantacji ICD.
Kalkulator uwzglednia rézne wskazniki, takie jak wywiad kliniczny (np. omdlenia), wyniki badania EKG, moni-
torowania holterowskiego oraz echokardiografie. Dzieki tym badaniom mozemy ocenic ryzyko wystapienia
arytmii ztosSliwych.

W ocenie ryzyka bierze sie réowniez pod uwage wywiad rodzinny dotyczacy nagtych zgondéw sercowych,
co moze wskazywac na uwarunkowania genetyczne choroby. Jesli to mozliwe, wykonuije sie rezonans magne-
tyczny serca, co pozwala doktadnie zweryfikowac stopien przerostu, a dodatkowo ocenic strukture miesnia
lewej komory, w tym obecnosc blizn w miokardium. Dodatkowym kryterium uwzglednianym w ocenie ryzyka
nagtego zgonu sercowego jest funkcja skurczowa lewej komory. Jesli mamy do czynienia z dysfunkcijg lewej
komory i obnizong jej frakcjg wyrzutowa, ryzyko arytmii komorowej jest wyzsze.

Warto réowniez podkreslic, ze decyzja o implantacji ICD nie zawsze jest jednoznaczna. Zaréwno w przy-
padku niskiego, jak i wysokiego ryzyka nagtego zgonu sercowego mozna rozwazy¢ implantacje urzadzenia.
Jesli ryzyko jest wyzsze niz 6 proc., nalezy rozwazy¢ implantacje. W przypadku gdy ryzyko wynosi 4—6 proc.
lub ponizej 4 proc., decyzja o implantacji lub jej zaniechaniu wymaga starannej analizy. Nie jest wiec btedem
implantacja u pacijentéw z niskim ryzykiem, natomiast powinna ona zostac¢ poprzedzona doktadng analiza.
Nalezy uwzgledni¢, czy korzysci przewazajg nad ewentualnymi powiktaniami. W tym wypadku decyzje tera-
peutyczne przypominajg balansowanie na linie i nalezy znalez¢ optymalne rozwiazanie, ktére najlepiej odpo-
wiada potrzebom pacjenta.

Prof. dr hab. Katarzyna Mizia-Stec

Jakwiadomo, aktywnos¢ fizyczna wigze sie z obciazeniem serca, stymulacja adrenergiczng, aw przypadku
zawododw sportowych takze ze stresem i silnymi emocjami. Te czynniki maja duzy wptyw na ryzyko wysta-
pienia arytmii. Istnieja jednak pewne choroby serca, w ktérych aktywnosc fizyczna jest przeciwwskazana,
poniewaz moze przyspieszy¢ rozwdj choroby, a czasem wrecz spowodowac jej ujawnienie. Przyktadem
takiego schorzenia jest arytmogenna kardiomiopatia prawej komory.

W przypadku kardiomiopatii przerostowej niewielka i umiarkowana aktywnosc fizyczna jest dozwolona
iwrecz korzystna dla pacjenta. Jezeli rozwazamy duze obcigzenie fizyczne czy sport wyczynowy, wymaga
to ostroznosci i doktadnej analizy. Czyli a priori nie jest ono przeciwwskazane, ale decyzje w tym przypad-
ku podejmuije lekarz wraz z pacjentem po wykonaniu szeregu badan. Lekarz musi ocenic¢ stan pacjenta,
bioragc pod uwage objawy i nasilenie choroby.

Duze obcigzenie fizyczne, w tym sport wyczynowy, sg przeciwwskazane u chorych wysokiego ryzyka
nagtego zgonu sercowego, u chorych z zawezaniem drogi odptywu lewej komory oraz arytmiami induko-
wanymi wysitkiem. Mozna natomiast rozwazyc tego typu aktywnosc u bezobjawowych chorych niskiego
ryzyka z tagodnym przerostem, bez zawezania i bez arytmii podczas wysitku.

Z kolei czesto mtodzi ludzie genotypowo dodatni, bez cech fenotypowych choroby, np. pogrubienia
miesnia sercowego, nie maja ograniczen co do uprawiania sportu wyczynowego.

Warto wiedzie¢, ze nawet w olimpiadach medale zdobywali pacjenci zmagajacy sie z kardiomiopatia
przerostowa, oczywiscie tacy, ktérzy dopuszczeni byli do uprawiania sportu wyczynowego.

Prof. dr hab. Katarzyna Mizia-Stec

Choroba Fabry'ego to genetyczna choroba spichrzeniowa, uwarunkowana mutacjami genu GLA znajdu-
jgcego sie w chromosomie X, w ktorej dochodzi do zajecia wielu narzagddéw — nie tylko serca, ale réwniez
watroby, osrodkowego uktadu nerwowego czy nerek. W przebiegu schorzenia, ktére ma rozng ekspresje
fenotypowa, niewtasciwie metabolizowane sfingolipidy gromadza sie w roznych narzadach, co rodzi bar-
dzo powazne konsekwencje. Mozliwosc¢ leczenia tej grupy chorych okazata sie przetomem.

Dzieki badaniom genetycznym mozemy lepiej dopasowac leczenie do potrzeb pacjenta, ktéry moze
otrzymac terapie szaperonowa lub substytucyjng terapie enzymatyczng. Gdy do gabinetu kardiologa
trafia pacjent z przerostem miesnia sercowego, ktory jednoczesnie manifestuje objawy okulistyczne,
nefrologiczne, a czesto rowniez neurologiczne, nalezy przeprowadzi¢ diagnostyke pod kgtem choroby
Fabry'ego. Obecnie dostep do przesiewowych testéw enzymatycznych i genetycznych jest dosc tatwy,
dzieki czemu mozna oceni¢, czy obserwowany przerost miesnia sercowego jest efektem choroby Fa-
bry'ego.

Substytucja enzymatyczna w chorobie Fabry'ego pozwala zahamowac postep schorzenia —w tym pro-
ces widknienia miesnia sercowego czy postep choroby niedokrwiennej serca.

Dodatkowo, jesli u pacjenta z przerostem komory serca stwierdzimy chorobe Fabry'ego, wéwczas
mamy podstawe do zbadania jego najblizszych i ewentualnego zdiagnozowania ich na wczesnym eta-
pie choroby. Program lekowy umozliwia objecie terapia cztonkdéw rodzin pacjentéw. Takie osoby sg takze
w naszym osrodku. Sa one swiadome konsekwencji tej choroby, a rozpoczecie leczenia na bardzo wcze-
snym etapie pozwala nam uchronic je przed powiktaniami zaawansowanego stadium.
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Pierwsza terapia przyczynowa w leczeniu
kardiomiopatii przerostowej

prof. Wojciech Wojakowski
Marta Markiewicz

Pierwszym zarejestrowanym lekiem stosowanym w terapii przyczynowej kardiomiopatii przerosto-
wejjest mawakamten. Nalezy on do nowej grupy lekéw zwanych selektywnymi inhibitorami miozyny
sercowej. Dziata poprzez hamowanie nieprawidtowego skurczu miesnia sercowego oraz zwieksze-
nie liczby wtdkien miesniowych w niskoenergetycznym stanie rozluznienia, co poprawia energetyke
tych widkien.

Badania Explorer-HCM i VALOR-HCM wykazaty, ze mawakamten zmniejsza gradient w drodze od-
ptywu krwi, poprawia wydolnosc fizyczng, redukuje objawy niewydolnosci serca, poprawia jakosc zy-
cia pacjentow oraz zmniejsza poziom stezenia NT-proBNP ktory jest wskaznikiem przecigzenia serca.
Terapia prowadzi rowniez do zmniejszenia masy miesnia lewej komory. U niektérych pacjentow, kto-
rzy poczatkowo kwalifikowali sie do zabiegu ablacji alkoholowe], stan zdrowia poprawia sie na tyle, ze
zabieg staje sie zbedny. Wprowadzenie mawakamtenu do leczenia moze wiec ograniczy¢ potrzebe
przeprowadzania procedur przezcewnikowych i chirurgicznych u pacjentéw z kardiomiopatia prze-
rostowa.

W badaniu klinicznym Explorer-HCM, ktére byto podwdijnie zaslepionym, randomizowanym i wie-
loosrodkowym badaniem Ill fazy, potwierdzono, ze u pacjentdw przyjmujacych mawakamten ulegt
istotnej redukcji gradient w drodze odptywu lewej komory (LVOT). Co istotne, zdecydowanie wiekszy
odsetek pacjentéw leczonych mawakamtenem w poréwnaniu z grupa placebo osiggnat pierwszo-
i drugorzedowe punkty koncowe skutecznosci w 30. tygodniu terapii. Wsréd punktéw koncowych
znalazty sie zmiana wzgledem wartosci poczatkowej maksymalnego gradientu LVOT po wysitku,
zmiana maksymalnego zuzycia tlenu (pVOZ) w badaniu na biezni ruchomej lub rowerze treningowym,
zmiana parametréw w skali NYHA okreslajgce] stopien zaawansowania objawdw niewydolnosci ser-
ca. Wérdéd pacientdw przyimuijgcych mawakamten 65 proc. osiggneto poprawe o co najmniej 1klase
w skali NYHA, a blisko potowa (50 proc.) osiagneta | klase NYHA w 30. tygodniu leczenia (dla poréwna-
nia w grupie placebo byto to 21,1 proc. pacientéw). Ponadto blisko co trzeci pacjent (27 proc. pacien-
téw uczestniczacych w terapii mawakamtenem) osiagnat petna odpowied?, co oznaczato zmniejsze-
nie gradientu LVOT (drogi odptywu lewej komory) do poziomu ponizej 30 mmHg oraz uzyskanie klasy
I w skali NYHA.

Poniewaz mawakamten moze potencjalnie obnizac kurczliwosc¢ lewej komory serca, parametr ten
byt regularnie monitorowany.

Stwierdzono nieistotne klinicznie zmniejszenie spoczynkowej frakcji wyrzutowej serca (LVEF)
04 proc. w poréwnaniu z wartoscig poczatkowa (w okresie 30 tygodni terapii).

Drugim kluczowym badaniem byto podwdinie zaslepione, randomizowane badanie Il fazy, kto-
rym objeto pacjentdw kwalifikujacych sie do leczenia zabiegowego (redukcja przegrody serca meto-
da operacyjna lub przezcewnikowa). Do badania trwajacego 16 tygodni zakwalifikowano pacientéw
zobjawami llI/IV klasy NYHA lub z Il klasa NYHA i jednoczesnie wystepujacymi omdleniami wysitkowy-
mi. Poczatkowo rozwazano u nich przeprowadzenie zabiegu miektomii lub ablacji alkoholowej, po-
niewaz maksymalny gradient LVOT wynosit 50 mmHg i wiecej, a LVEF przekraczat 60 proc.

Po 16 tygodniach leczenia mawakamtenem tylko 17,9 proc. pacjientdéw wymagato interwencji,
podczas gdy w grupie placebo interwencja byta rozwazana u 76,8 proc. pacjentéw. Chorzy przyjmu-
jacy inhibitor miozyny sercowej dodatkowo uzyskali rowniez poprawe stanu zdrowia w skali NYHA
i zmniejszenie maksymalnego gradientu LVOT po wysitku.

Obydwa badania potwierdzity wysoka skutecznosc i bezpieczenstwo stosowania mawakamtenu.

Nalezy pamietac, ze do leczenia kwalifikujg sie pacjenci z prawidtowg LVEF ze wzgledu na poten-
cjat mawakamtenu do jej obnizania. Parametr ten musi byc regularnie monitorowany podczas lecze-
nia za pomocya badania echokardiograficznego. Pacjenci powinni przestrzegac tez zalecen dotycza-
cych lekéw, ktére jednoczesnie stosuijg, ze wzgledu na mozliwe interakcje.
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Prof. Elzbieta Katarzyna Biernacka, Poradnia Wad Wrodzonych Serca i Zaburzen
Rytmu o Podtozu Genetycznym, Klinika Wad Wrodzonych Serca, Narodowy Instytut
Kardiologii im. Stefana Kardynata Wyszynskiego w Warszawie

Prof. Piotr Dobrowolski, kierownik Samodzielnej Poradni Lipidowej, zastepca
kierownika Zaktadu Epidemiologii i Prewencji Choréb Uktadu Krazenia i Promociji Zdrowia,
Narodowy Instytut Kardiologii im. Stefana Kardynata Wyszynskiego w Warszawie

Jakie znaczenie majg badania genetyczne w procesie diagnostyki choréb serca i naczyn?
Prof. Elzbieta Katarzyna Biernacka: Badania genetyczne sg niezwykle waznym elementem dia-
gnostyki dziedzicznych chordb uktadu krgzenia. Zalecane sg u oséb z podejrzeniem lub rozpozna-
niem tzw. choroby monogenowej, a wiec takiej, ktéra spowodowana jest patogennym wariantem
(potocznie mutacja) jednego genu. Choroby te dziedzicza sie zwykle autosomalnie dominujaco
(wystarczy patogenny wariant u jednego z rodzicéw), ale bywaja tez choroby dziedziczone w spo-
sOb recesywny (oboje rodzice muszg miec patogenny wariant i przekazac¢ go potomkowi) lub tez
jako sprzezone z ptcig badz tzw. matczyne (mitochondrialne). Tak jak wspomniatam wyzej, ba-
dania genetyczne sg wskazane nie tylko w podejrzeniu choroby — tutaj liczy sie ich wartos¢ dia-
gnostyczna — ale réwniez w przypadku pewnego rozpoznania choroby dziedzicznej, gdyz nie do
przecenienia jest ich wartos¢ rokownicza i wynikajace z niej implikacje terapeutyczne. Generalnie
zaleca sie je we wszystkich przypadkach, w ktérych moga one przyniesc korzysc pacjentowi lub
jego rodzinie.

Dzieki badaniom genetycznym mozna zidentyfikowac chorych krewnych i zdrowych nosicie-
li patogennego wariantu w rodzinie i wdrozy¢ odpowiednie postepowanie: okresli¢ koniecznos¢
i plan badan kontrolnych, ewentualnie zaleci¢ zmiane stylu zycia (np. w niektérych kardiomiopa-
tiach odradza sie sport wyczynowy, gdyz przyspiesza rozwéj choroby) czy wdrozy¢ odpowiednio
wczesnie leczenie lub profilaktyke nagtego zgonu sercowego. Bardzo wazne jest, ze na podstawie
badania genetycznego mozna wykluczy¢ chorobe u krewnego i zwolni¢ go z systematycznych

kontroli lekarskich, a co najwazniejsze, uwolni¢ od stresu zwigzanego z lekiem przed ro-
dzinng chorobga. Ma to ogromne znaczenie, gdyz choroby dziedziczne uktadu krazenia s3
najczestsza przyczyna nagtych zgondw u oséb ponizej 35 r.z. i niewydolnosci serca w mto-
dym wieku.

W przypadku ktérych schorzen serca i naczyn diagnostyka genetyczna znajduje za-
stosowanie?

Prof. Elzbieta Katarzyna Biernacka: We wszystkich chorobach dziedzicznych uktadu krgze-
nia, a wiec kardiomiopatiach, kanatopatiach, chorobach nerwowo-miesniowych z zajeciem
serca, tetniakach aorty oraz w hipercholesterolemii rodzinnej. Kardiomiopatie (rozstrzenio-
wa, nierozstrzeniowa, przerostowa, arytmogenna i restrykcyjna) to choroby miesnia serco-
wego (kiedy$ nazywane pierwotnymi), w ktdrych uszkodzenie miesnia sercowego nie jest
wynikiem niedokrwienia, nadcisnienia tetniczego czy wady serca. U ok. 50% chorych z kar-
diomiopatiami, a nawet do 70%, gdy choroba wystepuje rodzinnie, udaje sie zidentyfikowac
patogenny lub prawdopodobnie patogenny wariant genetyczny. Kardiomiopatie wystepu-
i3 nie tak rzadko, np. przerostowa u 1 na 500 oséb. Etiologia kardiomiopatii, szczegdlnie
przerostowej, ma ogromne znaczenie dla doboru swoistego leczenia. W nierozstrzeniowej
kardiomiopatii lewej komory badanie genetyczne jest kluczowe w ocenie ryzyka nagtego
Zgonu sercowego.

Kanatopatie to choroby tzw. elektryczne, gdyz dotyczg nieprawidtowego przeptywu jo-
néw przez kanaty btony komérkowej, co powoduje grozne dla zycia zaburzenia rytmu serca
przy prawidtowej jego morfologii i funkcji kurczliwej. Sg to zespoty dtugiego i krotkiego QT,
zespot Brugadow, wielkoksztattny czestoskurcz komorowy zalezny od katecholamin i kilka
innych zespotéw. Niektdre przebiegajg z objawami ze strony innych narzaddéw i uktadéw, co
moze prowadzi¢ do pomytek diagnostycznych, brzemiennych w skutki (np. rozpoznanie pa-
daczkiw przypadku zespotu dtugiego QT lub stwardnienia rozsianego w przypadku zespotu
Andersen-Tawila). Rozpoznanie bywa niezwykle trudne. Badanie genetyczne ma tu podsta-
wowe znaczenie takze w ocenie ryzyka i prewencji nagtego zgonu sercowego.

W przypadku tetniakdéw aorty piersiowej badanie genetyczne pozwala na rozpoznanie
zespotdw genetycznych (np. zespdt Marfana, Loeysa-Dietza czy naczyniowa forma zespo-
tu Ehlersa-Danlosa), w ktérych istnieje ryzyko rozwarstwienia aorty w mtodym wieku i przy
mniejszych rozmiarach tetniaka niz w przypadku choroby aorty typowej dla pézniejszego
wieku. Wiasciwe rozpoznanie pozwala na skierowanie pacjenta na zabieg operacyjny w od-
powiednim momencie i zapobiezenie nagtemu zgonowi lub operacji ze wskazan nagtych ze
znacznie gorszym rokowaniem.

Prof. Piotr Dobrowolski: Bardzo duzg grupe pacientéw (1 na 250-300 urodzen) stanowia
osoby z hipercholesterolemig rodzinng. Bardzo wysokie stezenie cholesterolu od najmtod-
szych lat prowadzi do rozwoju miazdzycy, a w je| konsekwencji do wystepowania zawatéw
serca, udarow mozgu czy miazdzycy tetnic koriczyn dolnych. Nalezy podkresli¢, ze u oséb
z hipercholesterolemia rodzinng zawaty serca czy udary moézgu wystepuja w zdecydowanie
miodszym wieku (u mezczyzn pierwsze incydenty sercowo-naczyniowe pojawiaja sie juz po
20. roku zycia), w poréwnaniu z populacja oséb bez hipercholesterolemii rodzinnej. Wcze-
sne rozpoznanie tej choroby pozwala na wtaczenie leczenia obnizajgcego stezenie chole-
sterolu, a przez to ogranicza rozwdj miazdzycy i jej skutki, miedzy innymi zawaty serca. Co
wiecej, wykazano, ze wczesne wdrozenie optymalnego leczenia pozwala zdecydowanie wy-
dtuzy¢ zycie i poprawic jego jakos¢ pacjentom z hipercholesterolemia rodzinna.
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Jaka jest rola oraz zalecenia dotyczgce badan genetycznych oraz poradnictwa gene-
tycznego w kardiomiopatiach oraz hipercholesterolemii?

Prof. Elzbieta Katarzyna Biernacka: Jak wspomnieliémy wyzej, badanie genetyczne jest
wskazane w kazdym przypadku, gdy moze przyniesc korzys$c pacjentowi lub jego krewnym.
Poza oczywista rolg w diagnostyce i stratyfikacji ryzyka, badanie genetyczne zaczyna od-
grywac podstawowa role w wyborze leczenia. Wkraczamy w epoke terapii swoistych dla réz-
nych schorzen, ale takze wielkimi krokami zblizamy sie do epoki terapii genowej.

Swoiste leczenie jest stosowane w przypadku chordb spichrzeniowych: w chorobie
Fabry'ego (nagromadzenie glikosfingolipidéw spowodowane niedoborem enzymu a-ga-
laktozydazy A) i Pompego (nagromadzenie glikogenu, na skutek braku kwasnej maltazy li-
zosomalnej a-glukozydazy), w ktérych stosuije sie enzymatyczng terapie zastepcza. W amy-
loidozie transtyretynowej istnieje leczenie przyczynowe, lek hamuijacy produkcje amyloidu
- tafamidis. Dysponujemy inhibitorem miozyny sercowej, lekiem zmniejszajgcym gradient
w drodze odptywu lewej komory, co jest ogromng szansg dla chorych z przerostowa kardio-
miopatig zawezajaca.

Prof. Piotr Dobrowolski: Za wystepowanie hipercholesterolemii rodzinnej odpowiadajg
mutacje w trzech dotychczas poznanych genach: LDLR, APOB, PCSK9. Ocena genetyczna
w kierunku tej choroby istotna jest przede wszystkim z trzech przyczyn. Po pierwsze, do-
wiedziono, ze osoby z potwierdzona mutacja w wymienionych wyzej genach majg bardziej
nasilony przebieg choroby i powinni by¢ bardzo intensywnie leczeni, nie tylko lekami obni-
zajgcymi cholesterol. Po drugie, nierzadko potwierdzenie genetyczne pozwala na wigczenie
pacjenta do programu B.101, realizowanego przez Ministerstwo Zdrowia i NFZ, ktéry pozwa-
la na zaordynowanie choremu nowoczesnych lekéw (np. inhibitory PCSK9) w celu obnize-
nia cholesterolu. Po trzecie, bardzo wazny aspekt badarn genetycznych u chorych z hiper-
cholesterolemia rodzinng to badania kaskadowe cztonkéw rodzin. Zdiagnozowanie mutacji
w jednym z gendw u chorego pozwala na zbadanie ich u najblizszych krewnych. Wczesne
rozpoznanie w catej rodzinie pozwoli na wdrozenie odpowiedniego postepowania u wszyst-
kich cztonkéw rodziny, w tym juz u dzieci. Przetozy sie to na zmniejszenie liczby zawatéw
serca/udaréw maozgu.

Prof. Elzbieta Katarzyna Biernacka: W chorobie Danona (niedobér ekspresiji i wytwarza-
nia LAMP2 prowadzacy do gromadzenia wewngtrzkomorkowych wakuoli zawierajgcych
glikogen i innych skfadnikéw cytoplazmatycznych) podieto pierwsze udane préby terapii
genowej. W trakcie badan klinicznych jest terapia genowa w arytmogennej kardiomiopatii
prawej komory zwigzanej z wariantami plakofiliny (50% przypadkéw dziedzicznej formy tej
groznej choroby, atakujacej mtode osoby, np. sportowcdéw) oraz w kardiomiopatii przero-
stowej zwigzanej z wariantami MYCBP3.

Jakie warunki powinny zostaé¢ stworzone, by zorganizowaé¢ w Polsce efektywny sys-
tem diagnostyki genetycznej w kardiologii?

Prof. Elzbieta Katarzyna Biernacka: Propozycje zmian w organizacji diagnostyki genetycz-
nej w kardiologii zaproponowat zespdét ekspertéw Polskiego Towarzystwa Kardiologiczne-
go (ktéremu miatam przyjemno$¢ przewodniczydé) przy wsparciu Polskiego Towarzystwa
Genetyki Cztowieka w dokumencie Genetic testing for inherited cardiovascular diseases.
A position statement of the Polish Cardiac Society endorsed by Polish Society of Human
Genetics and Cardiovascular Patient Communities.

Uwazamy, ze w przypadku chorych z dziedzicznymi chorobami uktadu krazenia na refundowane
badanie genetyczne powinien kierowac kardiolog z osrodka eksperckiego, ktéry dysponuje wspar-
ciem genetyka klinicznego i certyfikowanej pracowni diagnostyki molekularnej. Nasi pacjenci nie
moga czekac na planowa wizyte w poradni genetycznej, gdyz wymagaija diagnostyki jak najszybciej
- trzeba pamietac, ze sa to czesto chorzy zagrozeni nagtym zgonem sercowym. Kardiolodzy z osrod-
kéw eksperckich maja wiedze, komu takie badanie nalezy wykonac i jak je zinterpretowac. Wsparcie
genetyka klinicznego jest konieczne w przypadkach watpliwych lub trudnych w interpretacii.

Mamy nadzieje, ze wypracowane przez nas rekomendacije znajdg zrozumienie w Ministerstwie
Zdrowia i NFZ. Pracujemy nad tym zagadnieniem réwniez w ramach projektu Narodowy Program
Choréb Uktadu Krazenia (NPCHUK). W najblizszym czasie wystapie z inicjatywa dotyczacg zwieksze-
nia dostepnosci badan genetycznych dla naszych pacjentow wtasnie poprzez umozliwienie kierowa-
nia na te badania przez kardiologoéw z osrodkow eksperckich. Prosze trzymac kciuki.
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Miejsce i rola edukaciji pacientéow w programach lekowych

Prof. 1zabella Uchmanowicz, dziekan
Wydziatu Pielegniarstwa i Potoznictwa, Zaktad
Metodyki Badah Naukowych, Uniwersytet
Medyczny we Wroctawiu, cztonkini Komitetu
Nominacyjnego Stowarzyszenia Pielegniarek
Kardiologicznych i Zawodoéw Pokrewnych
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego

Schorzenia uktadu sercowo-naczyniowego sg jedng

z gtéwnych przyczyn zgondéw na Swiecie. Choroby
takie jak nadcisnienie tetnicze, niewydolnosc serca,
choroba niedokrwienna serca czy miazdzyca wyma-
gajg dtugotrwatej terapii, obejmujacej farmakotera-
pie oraz zmiany stylu zycia™.

W tej perspektywie edukacja pacjentow staje sie
nie tylko wsparciem leczenia, ale takze jego kluczo-
wym elementem, ktéry wptywa na przestrzeganie zalecen, skutecznosc terapii oraz poprawe jakosci
zycia pacjentdéw.

Edukacija pacjentéw jako fundament leczenia w kardiologii

Edukacja zdrowotna, definiowana jako proces dostarczania informacii, umiejetnosci i wsparcia pa-
cientom w celu poprawy ich stanu zdrowia, jest kluczowym komponentem prewencji wtérnej w kar-
diologii. W przeciwienstwie do tradycyinego podejscia, ktére koncentruije sie na diagnozie i leczeniu,
edukacja pacjentéw skupia sie na zwiekszeniu swiadomosci, aktywizacji i zaangazowaniu pacjentow
W proces leczenia.

Jak wskazano w badaniach Ghisi i wspotautorow (2014), edukacija pacientéw kardiologicznych po-
prawia ich wiedze na temat choroby, wspiera zmiane zachowan zdrowotnych, takich jak przestrzega-
nie zalecen dotyczacych diety czy aktywnosci fizycznej, oraz zmniejsza ryzyko wystapienia powiktan.
Autorzy podkreslajg, ze pacjenci lepiej rozumiejg mechanizmy dziatania lekow, co sprzyja ich regular-
nemu przyjmowaniu i minimalizuje ryzyko niepozadanych reakcji wynikajgcych z nieprzestrzegania
zalecen?.

Edukacija pacjentow jest takze fundamentem budowania zaufania miedzy pacjentem a lekarzem.
Wzajemna komunikacja pozwala na bardziej szczegdtowe wyjasnienie natury choroby, a pacjent ma
mozliwos$¢ zadawania pytan, rozwiewania watpliwosci i wyrazania obaw dotyczacych leczenia.

Problem nieprzestrzegania zalecen terapeutycznych

Nieprzestrzeganie zalecen terapeutycznych (ang. non-adherence) to jedno z najwiekszych wyzwan
w leczeniu pacjentdw kardiologicznych. Szacuje sie, ze az 50 proc. pacjentdw z przewlektymi choroba-
mi sercowo-naczyniowymi nie stosuje sie do zalecen lekarskich. Dotyczy to zaréwno farmakoterapii,
jak i wdrazania zmian w stylu zycia, takich jak stosowanie diety niskottuszczowej, zwiekszenie aktyw-
nosci fizycznej czy rzucenie palenia.

Badania Guo i wspdtautoréw (2023) wykazaty, ze edukacija pacientéw odgrywa kluczowa role w zmniejsza-
niu problemu nieprzestrzegania zalecen. Programy edukacyine, ktére taczg elementy motywacyine z infor-
macyjnymi, zwiekszajg zaangazowanie pacientéw i poprawiaja wyniki leczenia™.

Pacjenci swiadomi konsekwencii zwigzanych z nieprzestrzeganiem zalecen, takich jak zwiekszone
ryzyko zawatu serca czy udaru, sg bardziej sktonni do przestrzegania terapii. Kluczowa role odgrywa tu
edukacja prowadzona przez specjalistéw, takich jak lekarze, pielegniarki czy edukatorzy zdrowotni, kté-
rzy dostarczajg pacjentom rzetelnych informacii na temat ich stanu zdrowia.

Nowoczesne technologie w edukaciji pacientow

Rozwdj technologii cyfrowych zrewolucjonizowat podejscie do edukacji zdrowotnej. Aplikacie mobilne,
platformy internetowe, telemedycyna i inne narzedzia cyfrowe umozliwiaja pacjentom staty dostep do
wiedzy na temat chordb, monitorowanie swojego stanu zdrowia oraz przypomnienia o lekach.

Jak podkreslajg Kini i wspdtautorzy (2018), technologie cyfrowe dostosowuia tresci edukacyjne do
indywidualnych potrzeb pacjentdw, co zwieksza ich zaangazowanie w proces leczenia. Przyktadem
moga byc¢ aplikacje mobilne, ktére pozwalaja na rejestrowanie codziennych pomiardw cisnienia tet-
niczego, poziomu cholesterolu czy glukozy we krwi. Wyniki te moga by¢ nastepnie omawiane z leka-
rzem podczas wizyty kontrolnej™.

Technologie te umozliwiajg rowniez tworzenie multimedialnych materiatéw edukacyinych, takich jak fil-
my instruktazowe, infografiki czy interaktywne quizy, ktére utatwiajg pacientom przyswajanie wiedzy. Inte-
gracja takich rozwiazan z tradycyjnymi metodami edukacyjnymi moze znacznie zwiekszy¢ ich skutecznosc.

Wsparcie emocjonalne i motywacyjne w edukaciji pacijentéow

Edukacja pacjentéw w programach lekowych powinna obejmowac nie tylko aspekty zwigzane z far-
makoterapia, ale réwniez wsparcie emocjonalne i motywacyjne. Wielu pacjentéw kardiologicznych
zmaga sie z lekiem, stresem czy brakiem motywaciji do zmiany nawykdéw zywieniowych i wprowadze-
nia regularnej aktywnosci fizycznej.

Park i wspdtautorzy (2018) opisali skutecznosc¢ programéw edukacyjnych, ktére tacza elementy
wsparcia psychologicznego i motywacyjnego w ramach rehabilitacji kardiologicznej. Programy te po-
magaja pacjentom radzic sobie z obawami i wyzwaniami zwigzanymi z chorobg, jednoczesnie wzmac-
niajac ich zaangazowanie w leczenie®.

Warsztaty motywacyine, grupy wsparcia czy indywidualne sesje z psychologiem sg przyktadami
dziatan, ktére moga byc¢ integrowane w programy edukacyine dla pacjentéw kardiologicznych. Takie
podejscie pozwala na catosciowe wsparcie pacjenta, uwzgledniajace zaréwno jego potrzeby medycz-
ne, jak i emocjonalne.

Korzysci dla pacjentow i systemu ochrony zdrowia
Implementacja programoéw edukacyjnych przynosi korzysci nie tylko dla pacjentéw, ale réwniez dla
catego systemu ochrony zdrowia. Zmniejszenie liczby hospitalizacji, ograniczenie kosztéow zwia-
zanych z powiktaniami oraz poprawa skutecznosci terapii to tylko niektére z efektdw, jakie mozna
0siggnac dzieki edukaciji.

Badania pokazuig, ze programy edukacyjne zmniejszaja obcigzenie systemu ochrony zdrowia, jed-
noczesnie poprawiajac wyniki zdrowotne pacjentéw. Autorzy podkreslaja, ze edukacija jest kluczowym
elementem w prewencji wtérnej i powinna by¢ priorytetem w strategiach zdrowotnych?"222,
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Edukacja pacjentéw kardiologicznych w programach lekowych odgrywa fundamentalna role w po-
prawie skutecznoscileczenia. éwiadomy pacjent, ktéry rozumie znaczenie przestrzegania zalecen te-
rapeutycznych i zmiany stylu zycia, jest bardziej zaangazowany w proces leczenia, co przektada sie
na lepsze wyniki zdrowotne i jako$¢ zycia. Zastosowanie nowoczesnych technologii oraz integracja
wsparcia emocjonalnego i motywacyjnego z tradycyjna edukacja zdrowotna pozwalaja na catoscio-
we wsparcie pacjenta, ktére przynosi wymierne korzysci zaréwno dla pacjenta, jak i systemu ochrony
zdrowia.

Jak upowszechnié program lekowy B.101?

Prof. dr hab. n. med. Robert Gil, prezes
Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego

Osobiscie uwazam, iz problem wdrazania programu
B.101 ma swoja geneze w sposobie jego tworzenia.
Gdy powstawat, obejmowat on wytgcznie pacjentow
z wrodzong rodzinng hipercholesterolemig. Mie-
dzy innymi dlatego najwiekszy wzrost populacji pa-
cientéow wtaczonych do programu pochodzi z tego
pierwszego okresu. Dodatkowo wptyw na to maijg
przyjete na poczatku warunki i kryteria kwalifikacji
do programu. Ta grupa pacjentéw wykazuje stabe
efekty klasycznej terapii hipolipemizujgcej, przez co
zdecydowanie tatwiej jest takiego pacjenta zakwa-
lifikowa¢ do programu oferujagcego duzo bardziej
efektywne leki nowej generacji. Nie muszg oni spet-
nia¢ wszystkich wymogoéw klinicznych kwalifikaciji, jakimi objete sg osoby z dru-
giego etapu programu, tj. pacienci po przebytym zawale miesnia sercowego.
W ich przypadku wystarcza potwierdzenie faktu, iz spetniajg kryteria rozpozna-
nia rodzinnej hipercholesterolemii.

W drugiej populacji pacjentdéw uzyskanie dobrego wyniku poziomu choleste-
rolu LDL przy klasycznym leczeniu hipolipemizujacym jest znacznie tatwiejsze
nizw przypadku pacjentéw z hipercholesterolemia rodzinna. Do tego pacjent po
przebytym pierwszym incydencie kardiologicznym nie spetnia jeszcze kryteridow
klinicznych kwalifikacji do programu B.101. Dopiero pojawienie sie kolejnego in-
cydentu sercowo-naczyniowego — zawatu, udaru czy np. potwierdzonej rewasku-
laryzaciji naczyn konczyny dolnejlub amputacji koriczyny dolnej - umozliwia nam
zakwalifikowanie takiego chorego do nowoczesnego leczenia. Dodatkowo punk-
tem odciecia kwalifikacji do programu pacjenta po zawale nie jest poziom LDL
wynoszacy 55 mg/dl, przyjiety w wytycznych europejskich®, ale poziom 70 mg/
dl. Jesli zatem spojrzymy na dane epidemiologiczne, dotyczace zawatdw, kto-
rych co roku notuje sie w Polsce okoto 80 tys., to wtgczenie co roku do programu
B.101 okoto 200 nowych pacjentéw spetniajgcych kryteria drugiego epizodu ser-
cowo-naczyniowego, wydaje sie liczbg nieadekwatng do realnych potrzeb.

Kolejnym wyzwaniem jest rowniez fakt, ze program lekowy B.101 jest od-
rebnym swiadczeniem, wymagajgcym podpisania osobnej umowy z Narodo-
wym Funduszem Zdrowia. Oznacza to koniecznos¢ posiadania poradni przy-
klinicznej, spetniajacej okreslone normy NFZ, ktére réwniez stanowity pewne
ograniczenie. Dopiero catkiem niedawno, w tzw. drugim naborze zdecy-
dowano, ze o przystapienie do realizacji programu lekowego bedg mogty
ubiegac sie osrodki prowadzace KOS-Zawat. Historycznie wiele z nich zdecy-
dowato sie na podpisanie kontraktow, ale wiaczaja oni niewielkie populacje
pacjentéw. Wynika to m.in. z faktu, ze oba te programy - lekowy B.101 oraz
KOS-Zawat — nie sg ze sobg potgczone. W moim przekonaniu jest to dalece
nielogiczne.
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Z inicjatywy srodowiska kardiologdw Polskie Towarzystwo Kardiologiczne
wystgpito o uruchomienie programu KOS-Zawat Plus. Zgodnie z naszg propozy-
Cia na poczatku program ten miatby byc¢ realizowany w 10 wybranych osrodkach
w Polsce i umozliwiatby szybsze wigczenie w terapii pacjentéw lekéw nowej ge-
neraciji, czyli inhibitoréw PCSK9 i/lub leku z grupy siRNA (matych interferujgcych
RNA) — inklisiranu. Niestety to rozwigzanie nie znalazto uznania.

Co zatem zrobi¢, by program B.101 byt bardziej powszechny? Przede wszyst-
kim musimy zadbac o to, by wieksza liczba poradni mogta sie do niego zakwali-
fikowac. Drugg kwestig jest obnizenie wartosci LDL-cholesterolu umozliwiajace-
go wigczenie do programu B.101 do 55 mg/dL. Poza tym bardzo korzystne bytby
potaczenie programu lekowego B.101 z programem KOS-Zawat. Kolejnymi inicja-
tywami powinno by¢ umozliwienie siegniecia po szeroka populacje pacjientow ze
schorzeniami sercowo-naczyniowymi prowadzonych przez takich specjalistéw jak
chirurdzy naczyniowi, neurolodzy czy nefrolodzy. Przeciez tam réowniez znajduija
sie osoby mogace osiggnac najlepsze korzysci terapeutyczne z realizowanego
programu.

Perspektywy zmian w systemie ochrony zdrowia w nadchodzacych latach

 _— ——

Prof. Marek Gierlotka, prezes elekt Polskiego
Towarzystwa Kardiologicznego, dyrektor Instytutu
Nauk Medycznych Uniwersytetu Opolskiego, kie-
rownik Kliniki i Oddziatu Kardiologii Uniwersytec-
kiego Szpitala Klinicznego w Opolu

Zmiany w polskim systemie ochrony zdrowia s3
jednym z gtéwnych obszaréw zainteresowania Pol-
skiego Towarzystwa Kardiologicznego. Zmiany le-
gislacyjne, nowe zarzadzenia, a takze postep w me-
dycynie, w tym w kardiologii, sprawiaja, ze Polskie
Towarzystwo Kardiologiczne miato i ma do ode-
grania istotng role. Jednym z priorytetéw jest za-
pewnienie pacjentom jak najszerszego dostepu do
najnowoczesniejszych terapii, a lekarzom swobody

w ich ordynowaniu. Istniejace obecnie w Polsce pro-

gramy lekowe oferowane pacjentom kardiologicznym mozna podzieli¢ na takie, ktére sg realizowane
w szerokiej populacji — jak program leczenia zaburzen lipidowych, oraz takie, ktére ograniczone sg do
mniejszych grup pacjentéw w wyspecijalizowanych osrodkach kardiologicznych, jak programy lecze-
nia tetniczego nadcisnienia ptucnego i kardiomiopatii.

Polskie Towarzystwo Kardiologiczne od poczatku sygnalizowato, ze w przypadku pacijentéw z hi-
percholesterolemiag rodzinng i po zawale serca, majacych bardzo wysokie ryzyko sercowo-naczynio-
we, program lekowy jest realizowany nieoptymalnie. Pomimo wielu pozytywnych zmian, w obecnym
ksztatcie nadal w praktyce ogranicza dostep pacjentdéw do leczenia zgodnie z obowiazujgcymi zasa-
dami postepowania. Istniejg problemy zaréwno z kryteriami kwalifikacji do programu, ktére nadal od-
biegaja od aktualnie obowiazujgcych wytycznych leczenia, jak i z wcigz ograniczona liczba osrodkow
realizujacych ten program. Polskie Towarzystwo Kardiologiczne postuluje, by dostosowac go do eu-
ropejskich wytycznych, a takze potaczy¢ z programem KOS-zawat. Mamy wiele osrodkéw, ktére reali-
zujg program KOS-zawat, a nie maja mozliwosci w petni optymalnego leczenia zaburzen lipidowych.
Tym niemniej mamy swiadomosc¢, ze nadal bedzie to forma nieoptymalna, ograniczajaca dostep do
terapii dla wszystkich, ktérzy jej potrzebuja. Dlatego tez warto zastanowic sie nad rozwigzaniami, kto-
re umozliwityby skuteczne leczenie zaburzen lipidowych réwniez u pacjentéw, u ktérych miazdzyca
rozwija sie w innych niz serce tozyskach naczyniowych, takich jak osrodkowy uktad nerwowy (pacjen-
ci po udarach) czy koriczyny dolne. Mozna to uzyskac, zmieniajgc po raz kolejny kryteria programu
lekowego, ale lepszym rozwigzaniem bytoby przeniesienie — przy zachowaniu okreslonych kryteriow
refundacyjnych —leczenia inhibitorami PCSK9 do refundacji otwartej. To pozwolitoby na objecie terapia
zdecydowanie szerszej grupy pacjentow z miazdzyca, rowniez dzieki temu, ze umozliwitoby lekarzom
innych specjalnosci prowadzenie terapii hipolipemicznej w petnym zakresie. Zrozumiata dla mnie jest
idea prowadzenia programow lekowych dla schorzen takich jak kardiomiopatie czy nadcisnienie ptuc-
ne. Te jednostki chorobowe wymagaja bowiem leczenia w specjalistycznych osrodkach, ktére maja do-
Swiadczenie i mozliwosc przeprowadzenia pogtebionej diagnostyki. Natomiast diagnostyka i leczenie
zaburzen lipidowych — z catym szacunkiem dla rzeszy lekarzy zajmujacych sie tym problemem — nie
jest skomplikowane. Natomiast zadaniem NFZ oraz MZ powinno by¢ sprawowanie pieczy i kontrola
witasciwego stosowania kryteriow refundacyjnych.

W najblizszych latach nalezy réwniez potozyc¢ jeszcze wiekszy nacisk na profilaktyke, zaréwno pier-
wotnag, jak i wtdrng. Mimo iz przez wiele lat badacze i klinicysci koncentrowali sie na leczeniu istnieja-
cych chordb, to od pewnego czasu coraz wiecej uwagi poswiecaja zapobieganiu problemom zdro-
wotnym. Bardzo istotne jest wczesne wykrycie problemdw zwigzanych z nieprawidtowg gospodarka
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lipidowg, nadcisnieniem, cukrzycg czy z innymi czynnikami ryzyka, ktére zwiekszajg ryzyko wystapienia
choréb sercowo-naczyniowych i ich groznych powiktan. W tym kontekscie nalezy zwrdci¢ uwage na
diagnostyke genetyczng. Mozna sie spodziewac, ze w perspektywie nadchodzacych lat stanie sie ona
bardzo istotna w ocenie predyspozycji pacjientoéw do rozwoju schorzen kardiologicznych. W zwigzku
z tym naszym priorytetem jest zwiekszenie dostepu do badan genetycznych — poprzez rozszerzenie
ich finansowania oraz umozliwienie kardiologom kierowania pacjentéw na badania genetyczne.

Polskie Towarzystwo Kardiologiczne, jak réwniez konsultant krajowy w dziedzinie kardiologii, po-
stuluja zmiany w diagnostyce obrazowej choréb sercowo-naczyniowych. Nasze srodowisko zabiega
o mozliwos¢ wykonywania i opisywania badan tomografii komputerowej oraz rezonansu magnetyczne-
go serca. Obecnie przeprowadzanie tych badan jest zarezerwowane wytacznie dla lekarzy specjalistow
w dziedzinie radiologii. PTK stoi na stanowisku, ze kardiolodzy, po uzyskaniu odpowiednich kwalifikacji
i/lub doswiadczenia, powinni mie¢ mozliwosc opisywania i wykonywania takich badan. Utatwitoby to
dostep do profesjonalnej i nowoczesnej diagnostyki dla pacjentéw kardiologicznych.

Ponadto troskg PTK jest sprawne wprowadzenie w Polsce sieci kardiologicznej jednoczesnie we
wszystkich kwalifikujacych sie osrodkach w catym kraju. Pozwolitoby to uniknac réznic w jakosci opieki
kardiologicznejw poszczegolnych regionach, a pacjentom uzyskac rowny dostep do leczenia niezalez-
nie od miejsca zamieszkania.

Deklarujemy rowniez jako PTK gotowosc do wspodtpracy z MZ, NFZ oraz Agencijg Oceny Technologii
Medycznych i Taryfikacji w zakresie projektu odwréconej piramidy swiadczen zdrowotnych. Mam gte-
bokie poczucie, ze bedzie tow pewnym sensie rewolucja i duze wyzwanie na nadchodgce lata. Jestesmy
jednak gotowi i chcemy wiaczyc sie w realizacje tego waznego i perspektywicznego przedsiewziecia,
ktore w przysztosci ma szanse wptynac na poprawe wskaznikdw zdrowotnych catego spoteczenstwa.

Licze, ze dzieki dziataniom catego Srodowiska polskiej kardiologii wspdinie z decydentami ochro-
ny zdrowia uda sie w Polsce skutecznie obnizy¢ wskazniki zapadalnosci oraz umieralnosci na choroby
sercowo-naczyniowe do poziomu $rednich dla Unii Europejskiej, a tym samym opusci¢ grupe panstw
o0 wysokim ryzyku sercowo-naczyniowym.

Programy lekowe w kardiologii — nadal mamy przestrzein do poprawy efektywnosci
kwalifikacji

Prof. dr hab. n. med. Adam Witkowski, kierow-
nik Kliniki Kardiologii | Angiologii Interwencyjnej Narodo-
wy Instytut Kardiologii w Warszawie

Raport ,Programy lekowe w kardiologii: faktyczny dostep
a potrzeby pacjentéw” przedstawia dwa programy lekowe
finansowane przez Narodowy Fundusz Zdrowia i skierowane
do pacjentéw kardiologicznych: B.101 oraz B.162. Program
B.101 rozpoczat sie w 2018 roku i poczatkowo byt przezna-
czony dla chorych z hipercholesterolemig rodzinng, umozli-
wiajgc im terapie nowoczesnymi lekami z grupy inhibitoréw
PCSK9 (alirokumab i ewolokumab). Z czasem rozszerzono
go o kolejne grupy pacjentéw: dzieci z hipercholesterolemig
rodzinng oraz dorostych z wysokim ryzykiem sercowo-naczy-

niowym (s-n). W tej ostatniej grupie istnieje réwniez moz-
liwo$¢ terapii matym interferujacym RNA (siRNA) — inklisiranem, po wyczerpaniu mozliwosci oczekiwanego
obnizenia cholesterolu we frakcji LDL przy pomocy statyn i ezetymibu.

Program B.101, szczegdlnie w grupie wysokiego ryzyka sercowo-naczyniowego, nie obejmuije wystarczajgcej
liczby pacjentow, co wynika gtéwnie z nadal zbyt restrykcyjnych warunkéw kwalifikacji. Chociaz zmieniaja sie
one stopniowo dzieki wspdtpracy Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego, Ministerstwa Zdrowia i Narodowe-
go Funduszu Zdrowia, zmiany powinny nastepowac szybciej, w zgodzie z definicjg wysokiego ryzyka sercowo-
-naczyniowego zaproponowang przez Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne. Dodatkowe trudnosci to m.in.
brak wystarczajgcej Swiadomosci i dziatan edukacyinych dla lekarzy i pacjientéw oraz brak formalnego powig-
zania programu z innymi, takimi jak program koordynowanej opieki nad pacjentami po zawale serca (KOS-Za-
wat), ktérzy mogliby skorzystacé z programu B.101. Te problemy powinny zostac szybko rozwiazane, a edukacja
pacjentdw stanowi jeden z celéw Narodowego Programu Choréb Uktadu Krazenia (NPCHUK) na lata 2022-2032.

Jezeli chodzi o program B.162, ktory rozpoczat sie w lipcu 2024 roku, trudno na razie ocenic¢ jego efekty. Do
stycznia 2025 zostat wdrozony w siedmiu wojewddztwach. Program ten dotyczy leczenia amyloidozy transty-
retynowej za pomoca tafamidisu oraz kardiomiopatii przerostowej zawezajgcej (HOCM) za pomoca mawakam-
tenu. Tafamidis potwierdzit swoja skutecznosé w randomizowanym badaniu ATTR-ACT (Maurer MS i wsp., Engl
J Med. 2018; 379: 1007-1016), gdzie znacznie zmniejszyt Smiertelnosc i liczbe rehospitalizacji z przyczyn serco-
wo-naczyniowych u pacientow z amyloidozg transtyretynowa. Z kolei mawakamten w randomizowanych bada-
niach EXPLORER-HCM (Olivotto | i wsp., ,The Lancet” 2020; 396: 759-69) i VALOR-HCM (Desai MY iwsp., ,JAMA”
Cardiol 2023; 8: 968-77) zmniejszyt $redni gradient ci$nieri w drodze odptywu lewej komory serca oraz, co jest
szczegolnie wazne dla chorych z HOCM, zredukowat liczbe chirurgiczne| miektomii. Mozna miec¢ nadzieje, ze
w kolejnych latach pacjenci w Polsce dzieki dostepnosci obydwu terapii w ramach tego programu lekowego
odniosg wymierne korzysci zdrowotne.
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