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Kontraktowanie programu lekowego B.162 (liczba świadczeniodawców realizujących umowy z NFZ)

W przypadku województw dolnośląskiego, po-
morskiego, świętokrzyskiego oraz warmińsko-ma-
zurskiego nie wskazano daty ogłoszenia postępo-
wań konkursowych. W trakcie zbierania informacji 
otrzymaliśmy następujące wyjaśnienia od poszcze-
gólnych oddziałów wojewódzkich NFZ:

◗��OW NFZ w Kielcach
„Program lekowy B.162 nie został zakontraktowany na 
terenie województwa świętokrzyskiego. Dokładamy 
wszelkich starań, aby terminy zawierania umów na 
realizację nowych programów lekowych były możli-
wie jak najkrótsze. Konieczne jest jednak przeprowa-
dzenie stosownych analiz i uwzględnienie zasobów 
finansowych, jakimi w danej chwili oddział dysponuje. 
Ogłoszenie postępowań konkursowych na realizację 
programu lekowego B.162 nastąpi niezwłocznie po po-
jawieniu się takiej szansy”.

◗��OW NFZ w Olsztynie
„Brak ogłoszonych postępowań konkursowych. Pro-
gram jest uwzględniony w planie kontraktowania na 
2025 r.”

◗��OW NFZ w Gdańsku
„Z uwagi na ograniczone środki w planie finansowym 
Pomorskiego NFZ w 2024 r. i konieczność uregulowa-
nia innych wcześniejszych zobowiązań finansowych 
wymagających natychmiastowej realizacji konkurs 
ofert na program lekowy B.162 zostanie ogłoszony po 
zatwierdzeniu planu zakupu świadczeń na 2025 rok, 
które nastąpi do końca listopada tego roku”.

◗��OW NFZ we Wrocławiu
„Program lekowy B.162 Leczenie pacjentów z kardio-
miopatią zostanie zakontraktowany na Dolnym Ślą-
sku najszybciej jak będzie to możliwe”.

województwa, gdzie do listopada 2024 nie podpi-
sano kontraktów na realizację programu B.162

województwa, gdzie program B.162 był zakontraktowany 
w listopadzie 2024 (z liczbą ośrodków)

Wykaz ośrodków realizujących program lekowy B.162
 (wraz z wartością rocznego kontraktu)

województwo kujawsko-pomorskie
◗��Szpital Uniwersytecki nr 1 w Bydgoszczy (25 540 zł)
◗��Szpital Uniwersytecki nr 2 w Bydgoszczy (23 311,57 zł)
◗��10. Wojskowy Szpital Kliniczny z Polikliniką SPZOZ w Bydgoszczy (12 772,77 zł)
◗��Wojewódzki Szpital Zespolony w Toruniu (12 778,31 zł)

województwo lubelskie (średnia wartość kontraktu na 2024 rok wyniosła 1,8 tys. zł)
◗��Centrum Onkologii Ziemi Lubelskiej im. Św. Jana z Dukli
◗��Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Lublinie
◗��Wojewódzki Szpital Specjalistyczny im. Stefana Kardynała Wyszyńskiego SPZOZ w Lublinie

województwo lubuskie
◗��Wielospecjalistyczny Szpital Samodzielny Publiczny Zakład Opieki Zdrowotnej w Nowej 

Soli (75 586,28 zł)
◗��105. Kresowy Szpital Wojskowy z Przychodnią SPZOZ w Żarach (75 586,28 zł)

województwo łódzkie
◗��Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki (55 783,35 zł)
◗��Samodzielny Publiczny Zakład Opieki Zdrowotnej Centralny Szpital Kliniczny Uniwersytetu Medycz-

nego w Łodzi (132 149,02 zł)
◗��SPZOZ Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 Uniwersytetu Medycznego w Łodzi (44 265,20 zł)
◗��Wojewódzki Specjalistyczny Szpital im. dr. Wł. Biegańskiego (81 982,40 zł)
◗ Wojewódzkie Wielospecjalistyczne Centrum Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika w Łodzi 

(103 255,03 zł) 

województwo małopolskie
◗��Szpital Specjalistyczny im. Św. Jana Pawła II (2 066 315 zł)

województwo mazowieckie (wartość kontraktów od października do grudnia 2024 r. wyniosła 
458 tys. zł).
◗��Narodowy Instytut Kardiologii im. Stefana Kardynała Wyszyńskiego 
◗��Państwowy Instytut Medyczny MSWiA
◗��Uniwersyteckie Centrum Kliniczne Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
◗��Wojskowy Instytut Medyczny w Warszawie (oraz filia w Legionowie)

województwo podlaskie 
◗��Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Białymstoku (23 848,50 zł) 

województwo wielkopolskie
◗��Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu (822 545,24 zł)

województwo zachodniopomorskie
◗��Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 PUM przy al. Powstańców Wielkopolskich 72 w Szczecinie 

(43 791,54 zł)



Raport� Programy lekowe w kardiologii: faktyczny dostęp a potrzeby pacjentów

30 31

Ośrodki realizujące program lekowy B.74 „Leczenie przewlekłego 
zakrzepowo-zatorowego nadciśnienia płucnego” (CTEPH) 

województwo dolnośląskie
◗ �„Miedziowe Centrum Zdrowia” w Lubinie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana 

Mikulicza-Radeckiego we Wrocławiu
◗ �Wojewódzki Szpital Specjalistyczny we 

Wrocławiu

województwo kujawsko-pomorskie
◗ �Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr. Jana Biziela 

w Bydgoszczy

województwo lubelskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 4 w Lublinie
◗ �Wojewódzki Szpital Specjalistyczny im. Stefana 

Kardynała Wyszyńskiego SPZOZ w Lublinie

województwo lubuskie brak

województwo łódzkie
◗ �Wojewódzki Specjalistyczny Szpital im. dr. Wł. 

Biegańskiego

województwo małopolskie
◗ �Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Św. Jana 

Pawła II

województwo mazowieckie
◗ �Europejskie Centrum Zdrowia Otwock
◗ �Państwowy Instytut Medyczny MSWiA
◗ �Uniwersyteckie Centrum Kliniczne 

Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

◗ �Wojskowy Instytut Medyczny – Państwowy 
Instytut Badawczy

województwo opolskie brak

województwo podkarpackie brak

województwo podlaskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Białymstoku

województwo pomorskie
◗ �Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdańsku

województwo śląskie
◗ �Górnośląskie Centrum Medyczne im. 

prof. Leszka Gieca Śląskiego Uniwersytetu 
Medycznego w Katowicach

◗ �Śląskie Centrum Chorób Serca w Zabrzu
◗ �Szpital Specjalistyczny w Zabrzu sp. z o.o.

województwo świętokrzyskie brak

województwo warmińsko-mazurskie
brak

województwo wielkopolskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu

województwo zachodniopomorskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 PUM 

w Szczecinie

Ośrodki realizujące program lekowy B.31 Leczenie tętniczego nadciśnienia 
płucnego (TNP)

województwo dolnośląskie
◗ �Miedziowe Centrum Zdrowia w Lubinie
◗ �Specjalistyczny Szpital im. dra Alfreda 

Sokołowskiego
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana 

Mikulicza-Radeckiego we Wrocławiu
◗ �Wojewódzki Szpital Specjalistyczny we 

Wrocławiu

województwo kujawsko-pomorskie
◗ �Szpital Uniwersytecki nr 2 im. Dr Jana Biziela 

w Bydgoszczy

województwo lubelskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 4 w Lublinie
◗ �Wojewódzki Szpital Specjalistyczny im. Stefana 

Kardynała Wyszyńskiego SPZOZ w Lublinie

województwo lubuskie brak

województwo łódzkie
◗ �Wojewódzki Specjalistyczny Szpital  

im. dr. Wł. Biegańskiego
◗ �Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki

województwo małopolskie
◗ �Krakowski Szpital Specjalistyczny  

im. Św. Jana Pawła II
◗ �Uniwersytecki Szpital Dziecięcy

województwo mazowieckie
◗ �Europejskie Centrum Zdrowia Otwock
◗ �Instytut „Pomnik- Centrum Zdrowia Dziecka” 

w Warszawie
◗ �Państwowy Instytut Medyczny MSWiA
◗ �Uniwersyteckie Centrum Kliniczne 

Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
◗ �Wojskowy Instytut Medyczny – Państwowy 

Instytut Badawczy

województwo opolskie brak

województwo podkarpackie
◗ �Kliniczny Szpital wojewódzki nr 2 im. św. Jadwigi 

Królowej w Rzeszowie

województwo podlaskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Białymstoku

województwo pomorskie
◗ �Uniwersyteckie Centrum Kliniczne

województwo śląskie
◗ �Górnośląskie Centrum Medyczne im. 

prof. Leszka Gieca Śląskiego Uniwersytetu 
Medycznego w Katowicach

◗ �Górnośląskie Centrum Zdrowia Dziecka im. św. 
Jana Pawła II Samodzielny Szpital Kliniczny nr 6

◗ �Śląskie Centrum Chorób Serca w Zabrzu
◗ �Szpital Specjalistyczny w Zabrzu sp. z o.o

województwo świętokrzyskie brak

województwo warmińsko-mazurskie
◗ �Warmińsko-Mazurskie Centrum Chorób Płuc 

w Olsztynie

województwo wielkopolskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu
◗ �Szpital Kliniczny im. Karola Jonschera 

Uniwersytetu Medycznego im. Karola 
Marcinkowskiego w Poznaniu

województwo zachodniopomorskie
◗ �Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 2 PUM 

w Szczecinie
◗ �Samodzielny Publiczny Wojewódzki Szpital 

Zespolony w Szczecinie

Dane dotyczące programu lekowego B.74 PROGRAM LEKOWY – LECZENIE PRZEWLEKŁEGO 
 ZAKRZEPOWO-ZATOROWEGO NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO (CTEPH)

Rok realizacji Liczba pacjentów 
objętych programem

Wartość zrealizowanych 
jednostek rozliczeniowych

Wartość rozliczonych 
jednostek rozliczeniowych

2022 367 32 852 150,42 32 844 394,51

2023 449 38 968 913,70 38 968 913,70

2024 496 38 312 042,33 32 667 596,47

Dane dotyczące programu lekowego B.31 PROGRAM LEKOWY –  
LECZENIE TĘTNICZEGO NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO (TNP)

Rok realizacji Liczba pacjentów 
objętych programem

Wartość zrealizowanych 
jednostek rozliczeniowych

Wartość rozliczonych 
jednostek rozliczeniowych

2022 1266 159 616 788,47 159 594 082,65

2023 1423 180 813 341,92 180 635 863,68

2024 1527 170 875 554,55 151 403 870,93

2.3. Realizacja programów lekowych nadciśnienia płucnego B.31 oraz B.74
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3.1. Program lekowy B.101
◗ �Leczenie pacjentów z zaburzeniami lipidowymi 

dr hab. n. med. prof. UM Paulina Gorzelak-Pabiś, Oddział Chorób Wewnętrznych, Klinika Chorób We-
wnętrznych i Farmakologii Klinicznej Uniwersytetu Medycznego w Łodzi 

Program lekowy B.101 realizowany jest w polskim systemie ochrony zdrowia od 2018 roku. Przez ten czas ewo-
luował i dziś poza pacjentami dorosłymi (powyżej 18. roku życia) daje on również możliwość leczenia dzieci od 
10. roku życia. Obecnie do programu lekowego kwalifikuje się kilka grup pacjentów:
◗ �pacjenci dorośli z heterozygotyczną hipercholesterolemią rodzinną;
◗ �pacjenci dorośli z homozygotyczną hipercholesterolemią rodzinną;
◗ �pacjenci dorośli z bardzo wysokim ryzykiem chorób układu sercowo-naczyniowego;
◗ �pacjenci pediatryczni z homozygotyczną lub heterozygotyczną hipercholesterolemią rodzinną.

W ramach programu lekowego pacjentów pediatrycznych możemy leczyć inhibitorem PCSK9 – ewolo-
kumabem, a w perspektywie kolejnych lat i prowadzonych badań klinicznych spodziewamy się również reje-
stracji pozostałych leków obniżających poziom białka PCSK9.

W przypadku pacjentów dorosłych obarczonych heterozygotyczną postacią hipercholesterolemii ro-
dzinnej mamy możliwość leczenia inhibitorami PCSK9 (ewolokumabem oraz alirokumabem) oraz inklisira-
nem. Natomiast w postaci homozygotycznej przewidziana terapia obejmuje dwa leki hipolipemizujące – 
ewolokumab (w większych dawkach, tj. zalecana dawka początkowa to 420 mg raz w miesiącu, jeśli nie 
uzyskano odpowiedzi istotnej klinicznie po 12 tygodniach leczenia częstość dawkowania może być stopnio-
wo zwiększana do 420 mg raz na 2 tygodnie) oraz lomitapid będący selektywnym inhibitorem wewnątrzko-
mórkowego, mikrosomalnego białka transportującego trójglicerydy (MTP). 

W przypadku dorosłych pacjentów z bardzo wysokim ryzykiem chorób układu sercowo-naczyniowego pro-
gram lekowy przewiduje możliwość terapii ewolokumabem, alirokumabem oraz inklisiranem.

Przewidziane w programie dawkowanie poszczególnych leków zakłada:
◗ �150 mg alirokumabu podawane co 2 tygodnie lub 300 mg alirokumabu podawane co 4 tygodnie;
◗ �140 mg ewolokumabu podawane co 2 tygodnie w przypadku heterozygotycznej postaci hipercholesterole-

mii rodzinnej lub u pacjentów z bardzo wysokim ryzykiem chorób układu krążenia;
◗ �420 mg ewolokumabu raz w miesiącu, a po 12 tygodniach 420 mg raz na 2 tygodnie (jeśli nie uzyskano istotnej 

odpowiedzi klinicznej) u pacjentów z homozygotyczną hipercholesterolemią rodzinną;
◗ �284 mg inklisiranu co 3 miesiące od pierwszego podania, a następnie co 6 miesięcy w przypadku pacjentów 

z heterozygotyczną postacią hipercholesterolemii rodzinnej lub u pacjentów z bardzo wysokim ryzykiem 
chorób układu krążenia;

◗ �5 mg lomitapidu raz na dobę (przez pierwsze dwa tygodnie), a następnie 10 mg, 20 mg, 40 mg do maksy-
malnej dawki 60 mg (zwiększanie dawki powinno następować w odstępach minimum 4-tygodniowych i jest 
zależne od akceptowalnego poziomu bezpieczeństwa i tolerancji leku przez pacjenta).

3.2. Programy lekowe leczenia nadciśnienia płucnego (B.31 oraz B.74)

W katalogu programów lekowych dedykowanych pacjen-
tom z nadciśnieniem płucnym znalazły się dwa programy 
lekowe: B.31 „Leczenie tętniczego nadciśnienia płucnego 
(TNP)” dla pacjentów z rozpoznaniem w klasyfikacji ICD-
10 I27, I.27.0 oraz B.74 „Leczenie przewlekłego zakrzepo-
wo-zatorowego nadciśnienia płucnego (CTEPH)” dla pa-
cjentów z rozpoznaniem ICD-10 I27, I27.0 i/lub I26.

Do programu lekowego B.31 kwalifikowani są zarów-
no pacjenci pediatryczni, jak i dorośli, u których zdiagno-
zowano oraz udokumentowano tętnicze nadciśnienie 
płucne (według aktualnej klasyfikacji towarzystw nauko-
wych ESC, ERS, AEPC). Jednocześnie udokumentowano 
(obecnie lub w przeszłości) brak spadku ciśnienia w tęt-
nicy płucnej w ostrym hemodynamicznym teście wazo-
reaktywności bądź niezadowalający skutek lub nietole-
rancję przewlekłego leczenia lekami blokującymi kanał 
wapniowy pomimo spadku ciśnienia w tętnicy płucnej 
w ostrym hemodynamicznym teście wazoreaktywności. 
W opisie programu wskazano ponadto, że wymóg prze-
prowadzenia ostrego testu wazoreaktywności dotyczy 
pacjentów z idiopatycznym, polekowym lub dziedziczo-
nym tętniczym nadciśnieniem płucnym. Dodatkowo do 
każdego z leków lub połączeń lekowych również podano 
określone kryteria, jakie powinien spełniać pacjent. 

W schemacie leczenia osób dorosłych przewidziano 
następujące schematy leczenia (uzależnione m.in. od kla-
sy czynnościowej manifestowanej przez pacjenta):
◗ �leczenie początkowe (monoterapia) z wykorzystaniem 

sildenafilu lub bosentanu;
◗ �leczenie II rzutu:

• �monoterapia (bosentan, iloprost lub treprostinil), 
• terapia skojarzona (macytentan z sildenafilem lub rio-
cyguat z bosentanem),
• �terapia skojarzona z zastosowaniem dwóch lub trzech 

leków (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).
Każdy ze schematów skojarzonych ma określone kry-

teria włączenia.
W schemacie leczenia pacjentów pediatrycznych 

przewidziano następujące schematy leczenia:
◗ �leczenie początkowe (monoterapia) z wykorzystaniem 

sildenafilu (dla I–III klasy czynnościowej) lub bosentanu 
(dla III klasy czynnościowej);

◗ �leczenie II rzutu:
• �monoterapia (epoprostenol, iloprost lub treprostinil),
• �terapia skojarzona z zastosowaniem dwóch lub trzech 

leków spośród poniższych: 
bosentan,
sildenafil,
iloprost albo treprostinil, albo epoprostenol. 

Do programu lekowego B.74 leczenia zakrzepowo-za-
torowego nadciśnienia płucnego kwalifikują się wyłącznie 
pacjenci dorośli, u których zdiagnozowano i udokumen-
towano przewlekłe zakrzepowo-zatorowe nadciśnienie 
płucne (CTEPH) według aktualnej klasyfikacji przyjętej 
przez Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne (ESC) oraz 
Europejskie Towarzystwo Oddechowe (ERS). Oznacza to, 
że chory musi spełniać jedno z dwóch kryteriów:
◗ �nieoperowalne CTEPH – dyskwalifikacja do leczenia 

operacyjnego potwierdzona przez zespół CTEPH skła-
dający się z kardiochirurga z doświadczeniem w zakre-
sie PEA, kardiologa interwencyjnego z doświadczeniem 
w zakresie cewnikowania prawostronnego oraz angio-
plastyki tętnic płucnych, kardiologa doświadczonego 
w prowadzeniu pacjentów z nadciśnieniem płucnym 
lub brak zgody pacjenta na PEA przy akceptacji zespołu 
CTEPH; w przypadkach wątpliwych – brak jednoznacz-
nej opinii specjalistów wymienionych dziedzin – ko-
nieczna jest konsultacja kardiochirurga, który wykonał 
co najmniej 50 zabiegów endarterektomii tętnic płuc-
nych;

lub 
◗ �przetrwałe CTEPH po leczeniu chirurgicznym. Przetrwa-

łe CTEPH to nadciśnienie płucne utrzymujące się przez 
co najmniej 6 miesięcy po endarterektomii płucnej 
(PEA) potwierdzone cewnikowaniem prawostronnym. 
U pacjentów, u których po zabiegu endarterektomii 
tętnic płucnych utrzymuje się nadciśnienie płucne 
wywołujące objawy, możliwe jest włącznie riocyguatu 
przed upływem 6 miesięcy od operacji na podstawie 
decyzji zespołu CTEPH. 

Dodatkowo pacjent musi spełniać kryteria związa-
ne m.in. ze średnim ciśnieniem w tętnicy płucnej, któ-
re powinno wynosić ≥25 mm Hg, a naczyniowy opór 
płucny ≥ 240 dyn*sec*cm–5 (lub 3 jednostki Wooda). 
Ponadto chory musi mieć ukończone 18 lat oraz zdia-
gnozowaną klasę czynnościową od II do III według kry-
teriów WHO.

W ramach programu B.74 pacjenci mają dostęp do te-
rapii lekiem riocyguat, a schemat dawkowania powinien 
być zgodny z Charakterystyką Produktu Leczniczego.
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3.3. Program lekowy B.162 

Program lekowy B.162 obowiązuje od 1 lipca 2024 roku. Zakres realizowanego świadczenia gwa-
rantowanego przewiduje leczenie kardiomiopatii w przebiegu amyloidozy transtyretynowej 
(ICD-10: E85) oraz przerostowej kardiomiopatii zawężającej (ICD-10: I42.1). W każdym z wariantów 
refundowane jest nowoczesne leczenie, a kwalifikacja pacjentów realizowana jest na podstawie 
określonych kryteriów oraz decyzji Zespołu Koordynacyjnego ds. Leczenia Kardiomiopatii powo-
łanego przez prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia. W przypadku przerostowej kardiomiopatii 
zawężającej weryfikacja skuteczności leczenia odbywa się co 3 miesiące przez pierwszy rok od 
momentu ustalenia dawki podtrzymującej leczenie, a następnie co 6 miesięcy na podstawie oce-
ny stanu klinicznego pacjenta oraz oceny efektywności realizowanej terapii. W leczeniu kardio-
miopatii w przebiegu amyloidozy transtyretynowej weryfikacja skuteczności leczenia odbywa się 
co 6 miesięcy i również w tym przypadku brana jest pod uwagę ocena efektywności zastosowanej 
terapii oraz ocena stanu klinicznego pacjenta.

Aby móc zakwalifikować pacjenta z przerostową kardiomiopatią zawężającą do leczenia le-
kiem mawakamten, musi on spełniać łącznie następujące kryteria: 
◗ �wiek 18 lat i więcej;
◗ �rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej zawężającej (oHCM) zgodnie z aktualnymi wytycznymi 

ESC;
◗ �grubość ściany lewej komory ≥15 mm (lub ≥13 mm w oHCM rodzinnej) w badaniu echokardio-

grafii przezklatkowej;
◗ �klasa czynnościowa NYHA II–III;
◗ �gradient ciśnień w drodze odpływu lewej komory (LVOT) spoczynkowy lub po próbie Valsalvy 

≥50 mmHg;
◗ �frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF) ≥55 proc.;
◗ �niewystarczająca kontrola choroby pomimo stosowania leczenia beta-adrenolitykiem lub anta-

gonistą kanału wapniowego, w optymalnej dawce lub w przypadku nietolerancji/przeciwwska-
zania do tych terapii;

◗ �brak chorób kardiologicznych lub ogólnoustrojowych innych niż oHCM, które mogą stanowić 
wytłumaczenie dla hipertrofii lewej komory serca (w tym choroby Fabry’ego, amyloidozy, zespo-
łu Noonan z hipertrofią lewej komory);

◗ �wykluczenie ciąży i okresu karmienia piersią;
◗ �zgoda pacjentki na prowadzenie antykoncepcji zgodnie z aktualną Charakterystyką Produktu 

Leczniczego (ChPL);
◗ �zobowiązanie do abstynencji alkoholowej.

W zapisie programu wskazano również, że do terapii nie mogą być kwalifikowani chorzy, którzy 
leczeni są jednocześnie silnymi inhibitorami CYP3A4 (zapis ten dotyczy pacjentów ze stwierdzonym 
fenotypem wskazującym na wolny metabolizm przy udziale CYP2C19 oraz nieustalonym fenotypem 
CYP2C19); silnym inhibitorem CYP2C19 i silnym inhibitorem CYP3A4 (zapis ten dotyczy wszystkich pa-
cjentów, bez względu na fenotyp). 

Do terapii mawakamtenem w ramach obowiązującego programu lekowego kwalifikowani są rów-
nież pacjenci wymagający kontynuacji leczenia, którzy byli nim wcześniej objęci w ramach innego 
sposobu finansowania terapii, pod warunkiem że w chwili rozpoczęcia leczenia spełniali oni kryteria 
kwalifikacji do programu lekowego. Wyjątkiem są pacjenci, którzy otrzymują lek w ramach trwających 
badań klinicznych tego leku.

Dawki maksymalne, sposób podawania, ewentualne czasowe wstrzymanie leczenia oraz modyfi-
kacje dawki mawakamtenu prowadzone są zgodnie z aktualną Charakterystyką Produktu Leczniczego 
(ChPL).

Pacjenci z kardiomiopatią w przebiegu amyloidozy transtyretynowej i kwalifikowani do terapii 
lekiem tafamidis muszą spełniać łącznie następujące kryteria:
◗ �wiek 18 lat i więcej;
◗ �kardiomiopatia w przebiegu amyloidozy transtyretynowej (ATTR) potwierdzona przez badanie 

scyntygraficzne serca z radioizotopem (99mTc-DPD lub 99mTc-PYP, lub 99mTc-HMDP) lub biop-
sję tkanki i typowanie amyloidu za pomocą immunohistochemii;

◗ �genetyczny ATTR lub typu dzikiego określony poprzez sekwencjonowanie genu transtyretyny;
◗ �klasa czynnościowa NYHA I-II;
◗ �grubość przegrody międzykomorowej przekraczająca 12 mm w badaniu echokardiografii przezklat-

kowej;
◗ �wykluczenie amyloidozy łańcuchów lekkich;
◗ �brak przeszczepu serca lub wątroby w wywiadzie;
◗ �wynik testu 6-minutowego chodu u pacjentów bez ograniczeń ruchowych powyżej 100 m;
◗ �adekwatna wydolność narządowa określona na podstawie wyników badań laboratoryjnych umożli-

wiająca w opinii lekarza prowadzącego bezpieczne rozpoczęcie terapii;
◗ �brak przeciwwskazań do stosowania leku zgodnie z aktualną Charakterystyką Produktu Leczniczego 

(ChPL);
◗ �nieobecność istotnych schorzeń współistniejących lub stanów klinicznych stanowiących przeciw-

wskazanie do terapii stwierdzonych przez lekarza prowadzącego na podstawie aktualnej ChPL;
◗ �niestosowanie lub zaprzestanie stosowania antagonistów kanału wapniowego lub glikozydów na-

parstnicy;
◗ �wykluczenie ciąży i okresu karmienia piersią;
◗ �zgoda pacjentki na prowadzenie antykoncepcji zgodnie z aktualną ChPL.

Podobnie w przypadku kardiomiopatii w przebiegu amyloidozy transtyretynowej w ramach obo-
wiązującego programu lekowego kwalifikowani są również pacjenci wymagający kontynuacji leczenia, 
którzy byli wcześniej leczeni lekiem tafamidis w ramach innego sposobu finansowania terapii (warun-
kiem kwalifikacji jest jednak spełnienie w chwili rozpoczęcia leczenia kryteriów kwalifikacji do progra-
mu lekowego). 

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

Dr hab. n. med. Paulina Gorzelak-Pabiś, 
Klinika Chorób Wewnętrznych i Farmakologii Klinicznej 
Uniwersytetu Medycznego w Łodzi, Oddział Chorób 
Wewnętrznych

Wytyczne Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego 
(ESC) z 2021 roku podkreślają kluczową rolę identyfikacji 
i modyfikacji czynników ryzyka w prewencji chorób sercowo-
-naczyniowych. Zostały w nich wprowadzone nowe podejścia 
do oceny ryzyka oraz zalecenia dotyczące indywidualizacji 
terapii w zależności od profilu pacjenta. Wytyczne wprowa-
dzają systemy oceny ryzyka SCORE2 oraz SCORE2-OP (dla 
osób starszych), które lepiej uwzględniają różnice regional-
ne oraz indywidualne czynniki ryzyka, takie jak wiek, płeć, 
poziom cholesterolu, ciśnienie tętnicze i nawyki takie jak 
palenie tytoniu. Chociaż zaktualizowane wytyczne, przed-
stawione na Kongresie ESC 2023, nadal definiują nadciśnienie tętnicze jako skurczowe ciśnienie tętnicze 
wynoszące co najmniej 140 mmHg i rozkurczowe ciśnienie tętnicze wynoszące co najmniej 90 mmHg, po-
jawiła się nowa kategoria – podwyższone ciśnienie tętnicze. Definiuje się je jako skurczowe ciśnienie krwi 
od 120 mmHg do 139 mmHg lub rozkurczowe ciśnienie krwi od 70 mmHg do 89 mmHg i zaleca się ocenę 
ryzyka sercowo-naczyniowego w celu ukierunkowania leczenia, szczególnie u pacjentów z ciśnieniem tęt-
niczym co najmniej 130/80 mmHg. 

Kolejnymi czynnikami ryzyka sercowo-naczyniowego są zaburzenia lipidowe, a także niewłaściwa dieta, 
palenie papierosów, spożycie alkoholu, cukrzyca typu 2, choroba otyłościowa, stres oraz zanieczyszczenie 
powietrza. Należy podkreślić, że obniżanie poziomu LDL-cholesterolu odgrywa kluczową rolę w prewencji 
chorób sercowo-naczyniowych, przy czym cele terapeutyczne są dostosowane do kategorii ryzyka pacjen-
ta. Równie istotna jest intensywna kontrola glikemii u pacjentów z cukrzycą, co pozwala na skuteczną profi-
laktykę powikłań sercowo-naczyniowych. Zalecenia dotyczące aktywności fizycznej zawarte w wytycznych 
ESC podkreślają jej kluczową rolę w prewencji chorób sercowo-naczyniowych. Zaleca się wykonywanie od 
150 do 300 minut umiarkowanej aktywności fizycznej tygodniowo (np. szybki marsz, jazda na rowerze, ta-
niec). Alternatywnie można dążyć do 75–150 minut intensywnej aktywności fizycznej tygodniowo (np. bie-
ganie, pływanie, sporty wytrzymałościowe). Co ważne, aktywność powinna być wykonywana regularnie, 
najlepiej codziennie lub przez większość dni w tygodniu. W zaleceniach towarzystw naukowych zwraca się 
również uwagę na kwestię diety, która powinna uwzględniać ograniczenie ilości spożywanych tłuszczów 
pochodzenia zwierzęcego oraz przetworzonych cukrów, a także soli. Zaleca się ograniczenie całkowitego 
spożycia sodu w diecie do około 2 g/dzień lub mniej (co odpowiada około 5 g soli, czyli mniej więcej jednej 
łyżeczce soli dziennie). Obejmuje to sól dodawaną oraz sól zawartą już w produktach spożywczych. Nale-
ży podkreślić, że znaczna część dziennego spożycia sodu pochodzi z sodu zawartego w przetworzonych 
produktach spożywczych.

W tegorocznych wytycznych wskazano, że redukcja spożycia soli do 2,5 g na dobę pozwala na obniże-
nie o 20 proc. ryzyka zdarzeń sercowo-naczyniowych na poziomie całej populacji. Zalecenia podkreślają 
również, że zanieczyszczenie powietrza jest ważnym i często niedocenianym modyfikowalnym czynnikiem 
ryzyka sercowo-naczyniowego. Redukcja ekspozycji na zanieczyszczenia oraz globalne działania na rzecz 
poprawy jakości powietrza wydają się kluczowe dla prewencji chorób sercowo-naczyniowych i poprawy 
zdrowia publicznego.

Podzia� klasycznych czynników ryzyka wg wytycznych ESC5

Możliwe zależności między poszczególnymi czynnikami ryzyka 
a wystąpieniem incydentu sercowo-naczyniowego

DyslipidemiaDyslipidemiaDyslipidemia

AlkoholAlkoholAlkohol

Nadmiar Nadmiar Nadmiar 
alkoholualkoholualkoholu

NadwagaNadwagaNadwaga

Nadciśnienie Nadciśnienie Nadciśnienie 
tętniczetętniczetętnicze

Nadciśnienie Nadciśnienie Nadciśnienie 
tętniczetętniczetętnicze

Błędy Błędy Błędy 
dietetycznedietetycznedietetyczne

Palenie Palenie Palenie 
tytoniutytoniutytoniu

Palenie Palenie Palenie 
tytoniutytoniutytoniu

Brak aktywności Brak aktywności Brak aktywności 
fizycznejfizycznejfizycznej

Zanieczyszczenie Zanieczyszczenie Zanieczyszczenie 
powietrzapowietrzapowietrza

Brak aktywności Brak aktywności Brak aktywności 
fizycznejfizycznejfizycznej

OtyłośćOtyłośćOtyłość

Nadwaga, Nadwaga, Nadwaga, 
otyłośćotyłośćotyłość

Wybrane Wybrane Wybrane 
czynniki ryzyka czynniki ryzyka czynniki ryzyka 

sercowo-sercowo-sercowo-
-naczyniowego-naczyniowego-naczyniowego

Incydent Incydent Incydent 
sercowo-sercowo-sercowo-

-naczyniowy-naczyniowy-naczyniowy

CukrzycaCukrzycaCukrzyca
typu 2typu 2typu 2

CukrzycaCukrzycaCukrzyca
typu 2typu 2typu 2

5 Choroby Serca i Naczyń 2017, 14 (4), 186–193.
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Cholesterol – problem dla pacjenta, wyzwanie dla lekarza

Prof. dr hab. Marlena Broncel, kierownik 
Kliniki Chorób Wewnętrznych i Farmakologii Klinicznej 
z Ośrodkiem Leczenia Zaburzeń Lipidowych, prodziekan 
ds. nauki Wydziału Lekarskiego Uniwersytetu 
Medycznego w Łodzi, konsultant wojewódzki w dziedzinie 
chorób wewnętrznych dla województwa łódzkiego

Cholesterol LDL jest jednym z głównych czynników ryzyka 
rozwoju miażdżycy – obok palenia papierosów i nadciśnie-
nia tętniczego. Jego wysokie stężenie prowadzi do zawałów 
serca i dlatego, w momencie wystąpienia incydentu kardio-
logicznego, kładzie się duży nacisk na jego obniżenie. Nato-
miast cały czas zbyt mało robimy w prewencji pierwotnej, 
czyli w momencie, kiedy stwierdzamy u pacjenta wysokie 
stężenie cholesterolu LDL, a jednocześnie nie doszło u nie-
go jeszcze do zawału serca. Innym wyzwaniem zdrowotnym 
związanym z cholesterolem LDL jest udar niedokrwienny. Równie brzemienna w skutki jest 
miażdżyca tętnic obwodowych, najczęściej dotyczy ona tętnic kończyn dolnych oraz tętnic 
szyjnych, której leczeniem zajmują się chirurdzy naczyniowi. W tym przypadku interwencja 
chirurgiczna może zostać przeprowadzona w momencie stwierdzenia objawowego zwęże-
nia, które wynosi co najmniej 50 proc. Natomiast gdy dojdzie do bezobjawowego zwężenia, 
musi ono wynosić przynajmniej 70 proc., żeby mogła zostać podjęta interwencja chirurgicz-
na. W związku z tym, gdy pacjent ma jedynie blaszkę miażdżycową i nie stwierdza się u nie-
go zwężenia w łożysku naczynia, wówczas nie podejmuje się procedury zabiegowej. Dla le-
karzy zachowawczych jest to wyraźny sygnał, że rozpoczął się proces zmian miażdżycowych 
i należy zrobić wszystko, żeby go zahamować.

Ogromnym problemem jest to, że cholesterol nie boli. Dopiero gdy pacjent doznaje 
zawału serca, wówczas może skojarzyć to z podwyższonym stężeniem cholesterolu. Nadal 
jednak nie rozumie, że do zmian w jego organizmie nie doszło z dnia na dzień, ale „zapraco-
wał” na nie latami.

Zaburzenia lipidowe powinny być wykrywane zdecydowanie wcześniej. W związku z tym 
pokładamy ogromne nadzieje w planowanym włączeniu do bilansu 6-latków oznaczania 
poziomu LDL – to nam pozwoli zidentyfikować już najmłodszych pacjentów, którzy mają 
wysokie stężenie cholesterolu LDL. Punktem granicznym jest poziom 160 mg/dl, natomiast 
u dzieci mających w wywiadzie obciążenia rodzinne (np. rodzic przeszedł zawał) punkt od-
cięcia powinien być na poziomie 130 mg/dl. Dzieci z podwyższonym stężeniem LDL powinny 
mieć przeprowadzone badanie genetyczne, które pozwoli na ocenę, czy mamy do czynie-
nia z hipercholesterolemią rodzinną. W przypadku potwierdzenia diagnozy u małych pa-
cjentów powinniśmy rozpocząć proces zmian stylu życia (dieta, ruch) oraz leczenie lekami 
hipolipemizującymi. Takie postępowanie pozwoli nam dotrzeć również do rodziców dziecka 
i umożliwi poddanie ich badaniu na obecność mutacji. U dorosłych, u których stwierdzimy 
defekt, będziemy mogli podjąć leczenie hipolipemizujące, ale również będziemy w stanie 
poddać te osoby nieinwazyjnej diagnostyce kardiologicznej, np. angio-CT naczyń wieńco-
wych czy USG doppler naczyń obwodowych. To pozwoli nam na włączenie leczenia hipoli-

pemizującego, wyprzedzającego wystąpienie zawału. Wydaje mi się to najlepszą 
metodą diagnozowania i leczenia hipercholesterolemii rodzinnej. 

Istotne byłoby również u każdego pacjenta, który doznał zawału serca w wie-
ku poniżej 50. roku życia, pogłębienie diagnostyki i ocena, dlaczego do niego 
doszło. U części pacjentów przyczyną będzie nałogowe palenie wyrobów tyto-
niowych czy stresujący tryb życia. Natomiast u innych wpływ będzie miała ukry-
ta hipercholesterolemia rodzinna lub podwyższone stężenie lipoproteiny Lp(a). 

Problemy pacjentów z zaburzeniami lipidowymi mogą się również ujawnić 
podczas badań przesiewowych, na które kieruje lekarz medycyny pracy. Obec-
nie osoby mające stresującą pracę (zazwyczaj piastujące stanowiska kierowni-
cze), zanim do niej przystąpią, muszą wykonać badanie EKG oraz lipidogram. 
Warto więc zastanowić się, jakie zalecenia powinien przekazać lekarz medycy-
ny pracy pacjentowi, u którego stwierdzono wysokie stężenie cholesterolu LDL, 
i czy wydając zaświadczenie, nie powinien skierować takiej osoby do dalszej dia-
gnostyki pod kątem hipercholesterolemii rodzinnej. 
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Związek cholesterolu z budową blaszki miażdżycowej 
i zawałem serca

Dr hab. n. med. Marta Kałużna-
-Oleksy, I Klinika Kardiologii Uniwersytetu 
Medycznego w Poznaniu, prezes Polskiego 
Stowarzyszenia Osób z Niewydolnością Serca

Cholesterol, zwłaszcza w formie lipoprotein o niskiej gęsto-
ści (LDL), jest kluczowym czynnikiem w procesie tworzenia 
blaszek miażdżycowych. Tworzenie blaszki miażdżycowej 
zaczyna się od uszkodzenia śródbłonka, czyli wewnętrznej 
warstwy naczyń tętniczych, spowodowanego długotrwa-
łym działaniem czynników takich jak np. cukrzyca, nadci-
śnienie, palenie tytoniu czy stres. Uszkodzony śródbłonek 
staje się bardziej przepuszczalny, co umożliwia przemiesz-
czanie się cząsteczek cholesterolu LDL do błony wewnętrz-
nej. W odpowiedzi komórki zapalne migrują w to miejsce, 
pochłaniają LDL i przekształcają się w tzw. komórki pianko-
wate6,7. Jednocześnie komórki mięśniowe ściany naczynia 
zaczynają się namnażać, co prowadzi do utworzenia włók-
nistej czapeczki, a w konsekwencji do powstania blaszki miażdżycowej.

Miażdżyca rozwija się stopniowo i często przebiega bezobjawowo, aż do momentu, gdy powstają niesta-
bilne zmiany, mogące prowadzić do pęknięcia blaszki i utworzenia skrzepliny. Etapy rozwoju blaszki miażdży-
cowej obejmują stan bezobjawowy (pogrubienie ściany naczynia i nagromadzenie tłuszczu), powstawanie 
niestabilnych zmian, które mogą doprowadzić do zawału (blaszka z cienką czapeczką włóknistą lub guzki wa-
pienne), a w końcu stabilne zwężenie naczynia (zwapniała blaszka włóknista)5. 

Blaszka miażdżycowa może stopniowo narastać, prowadząc do powolnego zmniejszania światła naczynia 
i pogarszania przepływu przez nie krwi, co najczęściej objawia się bólami w klatce piersiowej związanymi z wy-
siłkiem fizycznym czy pogorszeniem tolerancji wysiłku fizycznego. Jeśli blaszka miażdżycowa pęknie, tworzy 
się skrzeplina, która może nagle zablokować tętnicę wieńcową i odciąć dopływ tlenu do komórek mięśnia 
sercowego, powodując martwicą danego obszaru mięśnia sercowego, czyli zawał serca6,7. Redukcja poziomu 
cholesterolu LDL i stabilizacja blaszek miażdżycowych są kluczowymi elementami profilaktyki zawałów serca, 
ponieważ zmniejszają ryzyko ich pęknięcia i tworzenia się skrzeplin8.

TYP 1 
Początkowa zmiana

Izolat makrofagów piankowatych

Etap zmian miażdżycowych Definicja

TYP 2 
Smuga tłuszczowa

Faza gromadzenia się lipidów 
międzykomórkowych

TYP 3 
Zmiana pośrednia

Smuga tłuszczowa i małe 
wewnątrzkomórkowe
pule lipidowe

TYP 4 
Zmiany miażdżycowe

Smuga tłuszczowa i rdzeń lipidu 
pozakomórkowego

TYP 5
Uszkodzenie włóknisto-miażdżycowe

Rdzeń lipidowy i warstwa włóknista 
lub wiele rdzeni lipidowych 
i warstwa włóknista (głównie 
wapniowe lub głównie włókniste)

TYP 6 
Zaawansowana zmiana skomplikowana

Wada powierzchniowa, zakrzep 
w obrębie naczynia krwionośnego

Klasyfikacja etapów zmian miażdżycowych

Rozwój miażdżycy
Zapalenie

 mięśnia sercowego mięśnia sercowego

Początkowa 
zmiana

Prawidłowa 
histologia,

pojawia się naciek 
makrofagów

Smuga 
tłuszczowa

Gromadzenie 
się lipidów 

międzykomórkowych

Zmiana 
pośrednia

Wewnątrz-
komórkowe 
i zewnątrz-
komórkowe 

gromadzenie się 
lipidów

Miażdżyca

Rozwój 
pozakomórkowego 
rdzenia lipidowego

Blaszka 
miażdżycowa 

włóknista

Warstwy włókniste 
i wapniowe

Skomplikowana 
zmiana 

miażdżycowa

Pęknięcie blaszki 
miażdżycowej, 

zakrzepica i blokada 
światła naczynia 

krwionośnego 
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 Leczenie hiperlipidemii – co każdy powinien wiedzieć? 

Prof. dr hab. n. med. Marlena Broncel, 
kierownik Kliniki Chorób Wewnętrznych 
i Farmakologii Klinicznej z Ośrodkiem 
Leczenia Zaburzeń Lipidowych, prodziekan 
ds. nauki Wydziału Lekarskiego Uniwersytetu 
Medycznego w Łodzi, konsultant wojewódzki 
w dziedzinie chorób wewnętrznych dla 
województwa łódzkiego

Podstawą leczenia hipercholesterolemii jest oczy-
wiście modyfikacja stylu życia, wdrożenie zdro-
wego trybu życia, diety oraz wysiłku fizycznego 
dobranego do możliwości pacjenta. O tym wszyst-
kim wiemy i my, i pacjenci, ale w praktyce często 
zdecydowanie trudniej jest nam to egzekwować 
i przestrzegać. 

Kolejnym – nie mniej ważnym krokiem – jest 
wprowadzenie odpowiedniej farmakoterapii. Od 30 lat niezmiennie lekami numer jeden są statyny. 
W praktyce klinicznej mamy już nowe leki, ale nadal nie widzę możliwości, by mogły one zastąpić 
statyny. Co więcej, nowe molekuły wykazują dużą skuteczność, ale zdecydowanie większą w towa-
rzystwie statyn – dlatego to właśnie do tej grupy farmaceutyków dodajemy kolejne substancje lecz-
nicze.

Niezwykle istotną kwestią jest również to, jaką statynę zastosujemy i w jakiej dawce będzie poda-
wana pacjentowi. W przypadku pacjentów bardzo wysokiego i wysokiego ryzyka sercowo-naczynio-
wego, zazwyczaj już po przebytym zawale serca lub z rozpoznaną hipercholesterolemią rodzinną, 
konieczne jest podanie statyn w dużej dawce i o silnym hipolipemizującym działaniu. W takich sytu-
acjach zwykle sięgamy po jedną z dwóch molekuł – atorwastatynę lub rosuwastatynę. Ich zaletami 
są skuteczność kliniczna, bezpieczeństwo oraz dostępność ekonomiczna. Jeśli pacjent nie osiągnie 
zakładanego przez nas celu terapeutycznego, wówczas konieczne jest włączenie do terapii ezetymi-
bu. Dane wskazują, że tak prowadzona i dobrze tolerowana przez chorego terapia pozwala osiągnąć 
cel terapeutyczny nawet u 70 proc. leczonych osób. Dla pozostałych 30 proc. pozostają leki dostępne 
w programie lekowym, czyli inhibitory PCSK9 (ewolokumab oraz alirokumab), których działanie po-
lega na blokowaniu białka odpowiedzialnego za degradację receptorów cholesterolu LDL lub małej 
interferującej cząsteczki RNA (siRNA) hamującej syntezę białka PCSK-9 w wątrobie, czyli molekuły 
inklisiran.

W przypadku dodania tych nowych molekuł do podstawy, jaką są statyny, możemy osiągnąć ob-
niżenie poziomu LDL w stosunku do wartości wyjściowej nawet o 85 proc. 

Pojawia się oczywiście problem nietolerancji statyn. W naszym ośrodku mamy pacjentów, którzy 
statyn nie mogą przyjmować, gdyż dochodzi u nich do miopatii (silnych dolegliwości mięśniowych) 
ze wzrostem kinazy kreatynowej. U części pacjentów wzrasta natomiast aktywność enzymów wą-
trobowych. Mamy również rodzinę, u której członków udało nam się potwierdzić genetyczny de-

fekt odpowiedzialny za nietolerancję statyn. Warto jednak zauważyć, że odsetek 
pacjentów z całkowitą nietolerancją statyn jest niski i nie przekracza 4–5 proc. 
wszystkich pacjentów, którzy przyjmują te leki hipolipemizujące.

Jest jeszcze jedna grupa pacjentów, w której nie będziemy w stanie wprowa-
dzić terapii statynami w wysokich dawkach i będą oni wymagali redukcji dawki 
i włączenia ezetymibu. To osoby, które uprawiają intensywny wysiłek fizyczny, np. 
biegają maratony. Z tym problemem będziemy się spotykać coraz częściej, np. 
wśród młodych ludzi z potwierdzoną hipercholesterolemią rodzinną, dla któ-
rych wysiłek fizyczny i trening są stałymi elementami codziennego życia. Trud-
no nam, lekarzom, zalecać zdrowy tryb życia i wysiłek fizyczny, by później przy 
rozpoznaniu hipercholesterolemii i wdrożeniu terapii wysokimi dawkami statyn 
oczekiwać ograniczenia tego wysiłku z uwagi na farmakoterapię. 
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Lipoproteina (a) – mała cząsteczka o dużym znaczeniu

Dr hab. n. med. Paulina Gorzelak-
-Pabiś, Klinika Chorób Wewnętrznych 
i Farmakologii Klinicznej Uniwersytetu 
Medycznego w Łodzi, Oddział Chorób 
Wewnętrznych

Lipoproteina (a) -Lp(a), odkryta w 1963 roku, jest biał-
kiem osoczowym złożonym z lipoprotein o niskiej 
gęstości (LDL) oraz apolipoproteiny B-100 (apoB), 
które są połączone wiązaniem dwusiarczkowym 
z apolipoproteiną (a) [apo(a)]. Struktura apo(a) przy-
pomina cząsteczkę plazminogenu. Lp(a) jest uwa-
żana za cząsteczkę promiażdżycową, prozapalną, 
prozakrzepową i antyfibrynolityczną. Wielkość czą-
steczki Lp(a) zależy od liczby powtórzeń motywu 
kringle IV (K-IV) typu 2 w cząsteczce apo(a) – liczba 
powtórzeń mniejsza lub równa 22 oznacza małą cząsteczkę, natomiast większa niż 22 wskazuje na 
dużą. U osób z mniejszą liczbą powtórzeń K-IV mediana stężenia Lp(a) w osoczu jest 4–5 razy wyższa 
niż u osób z większą ich liczbą. Poziom Lp(a) w osoczu jest genetycznie determinowany przez gen LPA, 
zlokalizowany na chromosomie 6, i uznawany za stabilny przez całe życie.

Należy podkreślić, że Lp(a) jest niezależnym czynnikiem ryzyka chorób sercowo-naczyniowych na 
podłożu miażdżycy (ASCVD) oraz pozostaje czynnikiem ryzyka rezydualnego, również u pacjentów 
poddanych intensywnej terapii hipolipemizującej. Co istotne, u 25% populacji stężenie Lp(a) jest pod-
wyższone. Jednocześnie około 1% populacji charakteryzuje się ekstremalnie wysokim stężeniem Lp(a) 
powyżej 180 mg/dl (430 nmol/L), co koreluje z 10–20-krotnie większym ryzykiem wystąpienia zdarzeń 
sercowo-naczyniowych, zbliżonym do ryzyka obserwowanego w przypadku rodzinnej hipercholeste-
rolemii. Według wytycznych ESC/EAS z 2019 roku stężenie Lp(a) powinno być mierzone przynajmniej 
raz w życiu u każdego człowieka. Obecnie celowane terapie mające na celu obniżenie stężenia Lp(a) 
znajdują się w fazie badań klinicznych i opierają się na technologii RNA, antysensownych oligonu-
kleotydach (ASO) oraz małym interferującym RNA (siRNA). Afereza, choć skuteczna w redukcji Lp(a), 
pozostaje metodą inwazyjną, kosztowną i o ograniczonej dostępności. Inhibitory PCSK9, mimo że 
głównie ukierunkowane na redukcję cholesterolu LDL, obniżają stężenie Lp(a) o mniej więcej 30% 
w stosunku do wartości wyjściowej.

Kardiolodzy interwencyjni a program B.101 – potrzeby i oczekiwania

Dr hab. n. med. Michał Hawranek, kierownik 
Pracowni Hemodynamiki i Radiologii Zabiegowej, 
Śląskie Centrum Chorób Serca, III Katedra i Oddział 
Kliniczny Kardiologii, Śląski Uniwersytet Medyczny, 
przewodniczący Asocjacji Interwencji Sercowo-
Naczyniowych PTK 2023–2025, współprzewodniczący 
Komisji Stowarzyszeń Narodowych EAPCI 

Program B.101 został stworzony w odpowiedzi na rosnące 
potrzeby pacjentów wysokiego ryzyka sercowo-naczynio-
wego, zwłaszcza tych cierpiących na hipercholesterolemię 
rodzinną i inne ciężkie zaburzenia lipidowe. Celem progra-
mu jest znaczące obniżenie ryzyka sercowo-naczyniowe-
go poprzez zaawansowaną kontrolę poziomu cholesterolu 
LDL (LDL-C) oraz efektywne zahamowanie progresji miaż-
dżycy. Miażdżyca, będąca jednym z głównych czynników 
ryzyka incydentów sercowo-naczyniowych, to choroba 
uogólniona, która występuje przede wszystkim w tętnicach wieńcowych, tętnicach kończyn dolnych oraz 
tętnicach dogłowowych. Terapie objęte programem B.101 mają na celu stabilizację blaszek miażdżycowych 
oraz zahamowanie progresji, a nawet wywołanie regresji miażdżycy.

Rola cholesterolu LDL w miażdżycy i destabilizacji blaszki miażdżycowej
Cholesterol LDL, określany często jako „zły cholesterol”, odgrywa kluczową rolę w odkładaniu się lipidów 
w ścianach tętnic i formowaniu się blaszek miażdżycowych. Proces ten z czasem może prowadzić do nie-
stabilności blaszki, szczególnie w przypadku pacjentów zagrożonych chorobami układu krążenia, co zwięk-
sza ryzyko incydentów sercowo-naczyniowych, takich jak zawał serca. Niestabilna blaszka miażdżycowa, 
bogata w lipidy, jest podatna na pękanie i może prowadzić do zakrzepów, które blokują przepływ krwi i wy-
wołują zawał serca. Obniżenie poziomu LDL-C przyczynia się do stabilizacji blaszek poprzez zmniejszenie 
ich rozmiaru, a tym samym obniżenie ryzyka ich pękania. W świetle obecnych danych wydaje się, że właśnie 
te bogatolipidowe blaszki miażdżycowe są największym wyzwaniem kardiologii interwencyjnej. W badaniu 
COMBINE wykazano, że blaszki miażdżycowe, które nie powodują niedokrwienia, ale charakteryzują się 
dużą zawartością lipidów, trzykrotnie zwiększają ryzyko poważnych zdarzeń sercowych, przede wszystkim 
zawału serca oraz pilnej rewaskularyzacji9. Dlatego właśnie intensywne leczenie hipolipemizujące, które 
prowadzi do stabilizacji blaszek miażdżycowych, przynosi tak duże korzyści10. 

Kluczowe terapie w programie B.101 i ich mechanizm działania
1.	 Alirokumab i Ewolokumab. Oba te leki należą do grupy inhibitorów PCSK9, które działają na poziomie 

białek odpowiedzialnych za regulację receptorów LDL w wątrobie. Inhibitory PCSK9 wiążą się z białkiem 
PCSK9 i uniemożliwiają jego wiązanie się z receptorami LDL, co pozwala na zwiększenie ich ilości na po-
wierzchni komórek wątrobowych. W rezultacie wątroba bardziej efektywnie wychwytuje cholesterol LDL 
z krwi, co prowadzi do znacznego obniżenia jego stężenia. Badania wykazały, że pacjenci przyjmujący in-
hibitory PCSK9 mogą osiągnąć redukcję LDL-C nawet o 60 proc. przy jednoczesnym stosowaniu statyn, co 
przekłada się na zmniejszenie liczby zawałów oraz potrzeby interwencji wieńcowych, takich jak angioplasty-
ka balonowa i stentowanie11,12. ➲
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2.	 Inklisiran. Lek ten, będący innowacyjnym lekiem RNAi (RNA interference), działa poprzez hamowa-
nie produkcji białka PCSK9 na poziomie genetycznym. Inklisiran wiąże się z RNA i hamuje synte-
zę białka PCSK9, co z kolei zwiększa wychwyt LDL-C przez wątrobę. Wyróżnia się on długotrwałym 
działaniem – wystarczy go podać dwa razy w roku po pierwszych dawkach, co zmniejsza koniecz-
ność częstych wizyt u lekarza i poprawia jakość życia pacjentów13.

3.	 Lomitapid. Ten lek, dedykowany pacjentom z homozygotyczną hipercholesterolemią rodzinną 
(HoFH), działa na poziomie syntezy lipidów w wątrobie, hamując produkcję lipoprotein zawierają-
cych LDL. Badania kliniczne wskazują, że lomitapid może prowadzić do redukcji poziomu LDL-C na-
wet o 50 proc., co jest niezwykle istotne w przypadku pacjentów, którzy nie odpowiadają na inne 
formy leczenia lub mają bardzo wysokie ryzyko chorób sercowo-naczyniowych14.

Wpływ terapii obniżających cholesterol na stabilizację blaszek miażdżycowych 
i progresję miażdżycy
Wieloletnie badania kliniczne wykazały, że obniżenie poziomu LDL-C przekłada się na stabilizację bla-
szek miażdżycowych, co zmniejsza ryzyko incydentów sercowo-naczyniowych. Stabilizacja blaszki 
miażdżycowej polega na zmianach w jej strukturze, które sprawiają, że staje się ona mniej podatna na 
pękanie. Badanie FOURIER, jedno z największych badań klinicznych nad inhibitorami PCSK9, wykaza-
ło, że terapia z użyciem ewolokumabu nie tylko znacząco obniża poziom LDL-C, ale również redukuje 
ryzyko zawałów serca oraz konieczność wykonywania kolejnych zabiegów rewaskularyzacji3. Podobne 
efekty, potwierdzone w badaniu ODYSSEY OUTCOMES, zaobserwowano przy stosowaniu alirokuma-
bu. Terapia tym lekiem wpłynęła na redukcję LDL-C u pacjentów po przebytym zawale serca i znaczą-
co zmniejszyła ryzyko ponownych incydentów sercowych4. 

Terapia lipidowa a regresja miażdżycy
W ostatnich latach pojawiły się dowody na to, że intensywne obniżenie LDL-C może prowadzić nie 
tylko do zahamowania progresji miażdżycy, ale także do jej regresji. Badanie GLAGOV, przeprowadzo-
ne przy użyciu terapii statynowych oraz inhibitorów PCSK9, wykazało, że u pacjentów stosujących in-
tensywną terapię lipidową obserwowano zmniejszenie objętości blaszek miażdżycowych w tętnicach 
wieńcowych. Inhibitory PCSK9, stosowane razem ze statynami, mogą wspomagać regresję miażdżycy 
poprzez obniżenie poziomu cholesterolu LDL do wartości poniżej 70 mg/dl, co prowadzi do stopnio-
wego zmniejszania się blaszek7.

Redukcja ryzyka spontanicznych ponownych zawałów serca
Kontrola poziomu LDL-C i stabilizacja blaszek miażdżycowych są kluczowe dla pacjentów z historią za-
wałów serca, ponieważ minimalizują ryzyko ponownych incydentów. Randomizowane badania klinicz-
ne wykazały, że obniżenie LDL-C o każdy dodatkowy 1 mmol/l zmniejsza ryzyko wystąpienia zdarzeń 
sercowo-naczyniowych o blisko 20 proc. W przypadku pacjentów, którzy już przeszli zawał, terapia 
inhibitorami PCSK9 w połączeniu ze statynami znacznie redukuje liczbę ponownych zawałów serca 
i potrzebę kolejnych rewaskularyzacji3,4,6,7.

Redukcja potrzeby ponownych rewaskularyzacji dzięki terapiom lipidowym
Terapie obniżające cholesterol, takie jak te objęte programem B.101, przyczyniają się również do ogra-
niczenia potrzeby wykonywania ponownych zabiegów rewaskularyzacyjnych, przede wszystkim prze-
zskórnych interwencji wieńcowych. Dzięki skutecznej terapii lipidowej możliwe jest zminimalizowanie 
ryzyka dalszego rozwoju miażdżycy i zapobieganie ponownemu zwężeniu naczyń. Badanie GLAGOV 
wykazało, że u pacjentów stosujących ewolokumab w połączeniu ze statynami obniżono ryzyko dal-
szej progresji choroby tętnic wieńcowych, co zmniejszyło potrzebę kolejnych interwencji15.

Znaczenie programu B.101 w kontekście długoterminowego zarządzania 
pacjentami wysokiego ryzyka
Dla kardiologów interwencyjnych program B.101 stanowi ogromne wsparcie w zarządzaniu pacjenta-
mi o wysokim ryzyku chorób układu krążenia. Możliwość stosowania zaawansowanych terapii lipido-
wych, takich jak alirokumab, ewolokumab, inklisiran i lomitapid, pozwala na lepszą kontrolę choroby, 
ograniczenie nagłych incydentów sercowo-naczyniowych oraz zmniejszenie liczby zabiegów rewa-
skularyzacyjnych. Program ten może wpłynąć na znaczące obniżenie kosztów leczenia i poprawę ja-
kości życia pacjentów, co jest zgodne z długoterminowymi celami opieki zdrowotnej. 

Program B.101, poprzez zastosowanie innowacyjnych terapii obniżających cholesterol, odpowiada 
na kluczowe potrzeby w zakresie stabilizacji blaszek miażdżycowych, zahamowania progresji miaż-
dżycy oraz zapobiegania incydentom sercowo-naczyniowym. U pacjentów z zaawansowaną miażdży-
cą połączenie koniecznej interwencji w zakresie tętnic wieńcowych ze skuteczną prewencją za po-
mocą leków stosowanych w ramach programu B.101 daje największą szansę na poprawę rokowania 
w populacji pacjentów najbardziej narażonych na powikłania miażdżycy. 

➲
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Znaczenie badań przesiewowych wśród dzieci

Prof. dr hab. n. med. Małgorzata Myśliwiec, 
kierownik Katedry i Kliniki Pediatrii, Diabetologii 
i Endokrynologii, Gdański Uniwersytet Medyczny

Hipercholesterolemia rodzinna (FH) jest najczęściej wy-
stępującą chorobą monogenetyczną. Ze względu na au-
tosomalny dominujący sposób dziedziczenia wyróżnia 
się dwie postacie tej choroby: heterozygotyczną (HeFH) 
i homozygotyczną (HoFH). Postać homozygotyczna jest 
bardzo rzadka (występuje w proporcji od 1:160 000 do 
1:300 000) i wynika z dziedziczenia po obojgu rodzicach 
mutacji genetycznej. Charakteryzuje się patologicznie 
podwyższonym poziomem LDL-cholesterolu (powyżej 
500 mg/dl w osoczu) oraz przyspieszonym rozwojem 
miażdżycy, a objawy mogą pojawić się już w dzieciństwie. 
W Polsce opisano dotychczas sześć przypadków HoFH.

Znacznie częściej występuje postać heterozygotyczna, której częstość szacuje się na 1:250 osób, co w Pol-
sce oznacza 160 000–200 000 pacjentów. Najczęściej jest ona spowodowana mutacjami w genie LDLR (90 proc. 
przypadków), znacznie rzadziej w genie APOB (5 proc.) i PCSK9 (<1 proc.). W ponad 20% przypadków nie udaje 
się jednak zidentyfikować mutacji przyczynowej, pomimo spełnienia kryteriów diagnostycznych FH, co może 
sugerować dziedziczenie wielogenowe.

Pomimo dostępnych badań diagnostycznych i wiedzy medycznej odsetek osób świadomych choroby jest 
znikomy i wynosi do 5 proc. w populacji dorosłych pacjentów oraz ok. 3 proc. w populacji pediatrycznej. Wynika 
to z braku występowania objawów oraz z faktu, iż w Polsce nie przeprowadza się rutynowych badań przesiewo-
wych w kierunku zaburzeń lipidowych u dzieci.

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

Należy przypomnieć, że hipercholesterolemia rodzinna jest chorobą jednogenową o autosomalnym domi-
nującym sposobie dziedziczenia, co oznacza, że jest przekazywana z pokolenia na pokolenie, a ryzyko odziedzi-
czenia tej choroby od rodzica wynosi 50 proc. Dzieci z heterozygotyczną postacią hipercholesterolemii rodzin-
nej od urodzenia mają nawet trzykrotnie wyższy poziom LDL-cholesterolu we krwi niż ich zdrowi rówieśnicy. 
Już w wieku 8–10 lat u takich dzieci w badaniach obrazowych można zaobserwować grubsze warstwy błony 
wewnętrznej i środkowej tętnicy szyjnej. Stale podwyższony poziom cholesterolu LDL prowadzi do wczesnego 
procesu miażdżycowego w sposób niemy klinicznie. W przypadku braku wdrożenia leczenia farmakologiczne-
go, które można zastosować u dzieci od 5. roku życia, istnieje zwiększone ryzyko przedwczesnej choroby wień-
cowej już po 20. roku życia. Szacuje się, że u 50 proc. nieleczonych mężczyzn i 20–30 proc. nieleczonych kobiet 
z FH rozwija się śmiertelna choroba wieńcowa jeszcze przed 60. rokiem życia.

Wczesna diagnoza i wdrożenie właściwego leczenia u dzieci z FH pomagają znacznie ograniczyć ryzyko roz-
woju miażdżycy. Potwierdzają to dane uzyskane w obserwacjach 20-letnich. Pacjenci, którzy rozpoczęli leczenie 
statynami w wieku 8–18 lat, mieli znacznie mniejsze ryzyko występowania incydentów sercowo-naczyniowych 
niż ich rodzice w analogicznym wieku (1 proc. vs. 26 proc.), nieotrzymujący leków hipolipemizujących w dzie-
ciństwie. Dzieci leczone statynami miały także niższy wskaźnik zgonów sercowo-naczyniowych w porównaniu 
z rodzicami (odpowiednio 0 proc. vs. 7 proc.). 

Od 2024 roku w Polsce dzieci powyżej 10. roku życia z hipercholesterolemią rodzinną, które nie uzyskały 
efektu terapeutycznego lub miały nietolerancję statyn, mogą być kwalifikowane do programu lekowego z wy-
korzystaniem ewolokumabu lub inhibitora PCSK9.

Wdrożenie badań przesiewowych FH u 6-latków umożliwia zdiagnozowanie innych osób w rodzinie. Z uwagi 
na wspomniany mechanizm dziedziczenia diagnoza dziecka pomoże zidentyfikować co najmniej jednego cho-

rego rodzica, a także ułatwi wykrycie choroby u rodzeństwa i członków dalszej rodziny. W konsekwencji umoż-
liwi to diagnozowanie dorosłych chorych, u których jeszcze nie wystąpił incydent sercowo-naczyniowy. Jest to 
bardzo istotne, ponieważ obecnie w Polsce średni wiek pacjenta, u którego diagnozowane jest FH, wynosi 41 lat, 
a rozpoznanie jest stawiane najczęściej dopiero po wystąpieniu u niego pierwszego zdarzenia sercowo-naczy-
niowego, zazwyczaj zawału serca.

Wykonanie lipidogramu podczas bilansu 6-latka pozwoli także na wykrycie innych zaburzeń lipidowych, w tym 
dyslipidemii wtórnej. Istnieje wiele chorób i czynników, w tym leków, które mogą podwyższać poziom choleste-
rolu całkowitego, LDL-cholesterolu i trójglicerydów, dając w efekcie wyniki podobne do tych jak w przypadku FH. 
Do przyczyn wtórnej hipercholesterolemii należą między innymi: niedoczynność tarczycy, zespół nerczycowy, 
cukrzyca, zespół Cushinga, porfiria, anoreksja i celiakia oraz długotrwała terapia niektórymi lekami, takimi jak: 
diuretyki tiazydowe i pętlowe, kortykosteroidy, cyklosporyna, estrogeny, progestageny, a także niektóre leki psy-
chiatryczne, takie jak trójpierścieniowe leki przeciwdepresyjne i wybrane leki przeciwpsychotyczne.

Różnicowanie FH należy także przeprowadzić w przypadku rodzinnej mieszanej dyslipidemii, która charak-
teryzuje się podwyższonym poziomem trójglicerydów oraz obniżonym poziomem HDL-cholesterolu. Poziom 
LDL-cholesterolu może być prawidłowy, nieznacznie podwyższony lub wysoki. Zaburzenia lipidowe mieszane 
występują głównie u osób z nadwagą i otyłością oraz często są związane z insulinoopornością, chociaż nie nale-
ży wykluczać FH u osób z tymi czynnikami ryzyka.

Zidentyfikowani w badaniach przesiewowych pacjenci powinni być leczeni w ramach podstawowej opieki 
zdrowotnej. Jeżeli nie osiągną docelowego poziomu LDL-cholesterolu (poniżej 100 mg/dl), powinni zostać skie-
rowani do wysokospecjalistycznych ośrodków zajmujących się zaburzeniami lipidowymi.

W tym miejscu chciałam mocno podkreślić, iż z pobranej krwi u dziecka w czasie bilansu 6-latka będzie 
można oznaczyć w przyszłości inne niż lipidogram parametry biochemiczne, immunologiczne, które pozwolą 
na wykrycie chorób przebiegających często bezobjawowo (stadium 1. i stadium 2. cukrzycy) lub skąpoobjawowo 
(celiakia). Takie podejście jest z powodzeniem wykorzystywane w innych krajach Unii Europejskiej.

Wykrycie choroby na wczesnym etapie rozwoju pozwala na zatrzymaniu dalszych jej postępów po zastoso-
waniu leczenia farmakologicznego oraz zmianie stylu życia. 
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Chorych z nadciśnieniem płucnym leczymy na europejskim poziomie – 
potrzeba większej elastyczności w farmakoterapii

Prof. dr hab. Marcin Kurzyna, kierownik Katedry 
i Kliniki Krążenia Płucnego, Chorób Zakrzepowo-
-Zatorowych i Kardiologii Centrum Medycznego 
Kształcenia Podyplomowego w Europejskim Centrum 
Zdrowia Otwock

Nadciśnienie płucne to choroba, która rozwija się, gdy krew 
nie może swobodnie przepływać przez naczynia krwionośne 
płuc z powodu ich zwężenia lub niedrożności. Obecnie w Pol-
sce istnieją dwa programy leczenia tej choroby: B.31 „Lecze-
nie tętniczego nadciśnienia płucnego (TNP)” oraz B.74 „Le-
czenie przewlekłego zakrzepowo-zatorowego nadciśnienia 
płucnego (CTEPH)”. 

Tętnicze nadciśnienie płucne (TNP) to schorzenie, które 
dotyczy przede wszystkim drobnych tętnic płucnych o śred-
nicy od 0,1 do 0,5 mm. Są ich w płucach tysiące. W wyniku roz-
lanego procesu chorobowego wzrasta ciśnienie w tętnicy płucnej, co zmusza serce do pompowania 
krwi pod wyższym ciśnieniem. Prowadzi to do niewydolności prawej komory serca. Tę formę nadci-
śnienia płucnego leczy się farmakologicznie, a w przypadku braku efektów terapeutycznych pacjent 
kwalifikowany jest do przeszczepu płuc. Tętnicze nadciśnienie płucne najczęściej dotyczy osób mło-
dych, zwłaszcza kobiet. Jednak w ostatnich latach obserwujemy coraz więcej pacjentów starszych, 
wśród których w 50 proc. przypadków występuje nadciśnienie płucne o charakterze idiopatycznym. 
Pozostali chorzy zmagają się z chorobami układowymi tkanki łącznej, takimi jak twardzina układowa 
czy toczeń, a także wrodzonymi wadami serca i innymi rzadszymi przyczynami TNP.

Zakrzepowo-zatorowe nadciśnienie płucne (ZZNP) dotyczy większych naczyń krwionośnych, 
a przyczyną tej choroby są skrzepliny, które pozostają po epizodzie ostrej zatorowości płucnej. 
Mówiąc bardziej obrazowo – skrzepliny nie ulegają rozpuszczeniu, tylko włóknieją i stwarzają opór 
w naczyniach. W przypadku pacjentów zmagających się z nadciśnieniem płucnym zakrzepowo-zato-
rowym, oprócz metod farmakologicznych dostępnych w programie B.74, korzystamy z metod zabie-
gowych takich jak: chirurgiczna endarterektomia płucna lub interwencyjna oraz balonowa angiopla-
styka płucna. Oznacza to, że nie wszyscy pacjenci wymagają leczenia farmakologicznego. Z tą formą 
nadciśnienia mierzą się pacjenci w różnym wieku – od młodych dorosłych po seniorów. 

Co moglibyśmy zrobić, by oba programy realizowane były efektywniej?
Program B.74 jest obecnie ograniczony do jednej molekuły – leku z substancją czynną riocygu-

at. Optymalnym rozwiązaniem byłoby rozszerzenie programu o kolejny lek – treprostinil. Uzyskał on 
bardzo dobre wyniki kliniczne, stosowany jest już w terapii TNP w ramach programu B.31 i – według 
klinicystów zajmujących się pacjentami z zakrzepowo-zatorowym nadciśnieniem płucnym – powi-
nien się również znaleźć w programie lekowym B.74. 

Uważam, że program lekowy B.74 został bardzo dobrze dopracowany pod względem kryteriów 
kwalifikacji pacjentów oraz monitorowania efektów terapii. W mojej opinii jest to program lekowy 
działający niezwykle efektywnie, chociaż w tym typie nadciśnienia płucnego farmakoterapia ma rolę 
wspomagającą. 

Program B.31 mógłby natomiast zyskać na elastyczności w łączeniu terapii, by zapewnić lepsze 
efekty . Należałoby wprowadzić leczenie pacjentów dwoma lekami już w momencie postawienia roz-
poznania. Obecnie program ten – w przypadku pacjentów, u których choroba nie ma najcięższego 
przebiegu – zakłada rozpoczęcie leczenia od monoterapii, a dopiero w kolejnych krokach dodawanie 
kolejnych molekuł w schemacie terapii dwu- i trójlekowej. Warto byłoby rozważyć możliwość rozpoczę-

cia leczenia dwoma lekami od razu po rozpoznaniu choroby – to podejście, które funkcjonuje w więk-
szości krajów na świecie. Zależałoby nam więc na możliwie dużej swobodzie ordynowania leków 

W przypadku pacjentów z cięższą postacią choroby, w IV klasie czynnościowej, terapię zaczyna się 
od razu od podawania trzech leków. I taką możliwość program B.31 zapewnia. 

Kolejną ważną kwestią do rozwiązania pozostaje rozszerzenie katalogu leków stosowanych w far-
makoterapii TNP. W 2024 roku pojawił się nowy lek – sotatercept – który powinien zostać szybko włą-
czony do programu B.31. Lek ten jest pierwszym w klasie inhibitorem sygnalizacji aktywiny, podawa-
nym w podskórnym zastrzyku raz na trzy tygodnie – z możliwością podawania w domu. Zapewnia 
więc nową jakość w terapii, działa addytywnie do pozostałych leków znajdujących się w programie, 
a badania kliniczne potwierdziły dodatkową poprawę stanu zdrowia pacjenta podczas terapii tym 
lekiem niezależnie od tego, czy pacjent wcześniej stosował jeden, dwa lub trzy leki na TNP. 

Dodatkowo, środowisko pediatrów wnioskuje o poszerzenie możliwości kwalifikowania pacjentów 
z nadciśnieniem płucnym do programu B.34. W pediatrii występuje bowiem większa różnorodność 
form nadciśnienia płucnego, a zmiany w dokumentach rejestracyjnych leków nie nadążają za postę-
pem wiedzy medycznej.

W ocenie efektów leczenia zarówno dzieci, jak i dorosłych powinna zostać wprowadzona do pro-
gramu złożona analiza prognostyczna wyprzedzająca to, co z pacjentem może się stać – a nie biorąca 
pod uwagę wyłącznie obecną klasę czynnościową. Jest to tak zwana medycyna precyzyjna, która po-
zwala leczyć skuteczniej i bezpieczniej. Dysponujemy już grupą markerów pozwalających na ocenę 
pacjenta w perspektywie kolejnych 6–12 miesięcy – stąd też wniosek, by w uzasadnionych przypad-
kach możliwe było zastosowanie silniejszej terapii na podstawie takiej zindywidualizowanej oceny.

Z pewnością pozytywną zmianą byłoby usprawnienie zarówno programu B.31, jak i B.71 w kontek-
ście zwiększenia komfortu życia samych pacjentów. Oba te programy wymagają bowiem od chorych 
cyklicznego pojawiania się w placówce medycznej i osobistego odbioru leków. Często zdarza się, że 
pacjenci muszą pokonać 50, 100, a czasami więcej kilometrów tylko po to, by od pielęgniarki odebrać 
pudełko z tabletkami i wrócić do domu. Aby poprawić efektywność programów i komfort pacjentów, 
warto rozważyć stworzenie i sfinansowanie mechanizmu dostarczania leków do miejsca zamieszka-
nia chorych. Oba te schorzenia są rzadkie, a ich leczenie koncentruje się w ośrodkach specjalistycz-
nych – co sprawia, że pacjenci często muszą pokonać naprawdę duże odległości, by kontynuować 
terapię. Stworzenie systemu dostarczania leków do domu mogłoby zatem znacząco poprawić do-
stępność leczenia i zwiększyć komfort pacjentów.
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Kardiomiopatia przerostowa 

Prof. dr. hab. Wojciech Wojakowski, 
kierownik III Kliniki Kardiologii Górnośląskiego 
Centrum Medycznego Szpitala w Ochojcu, 
Śląski Uniwersytet Medyczny. Kierownik 
Kliniki Kardiologii i Chorób Strukturalnych 
Serca Śląskiego Uniwersytetu Medycznego 
w Katowicach

Kardiomiopatia przerostowa (HCM) to pogrubienie 
ściany lewej komory serca, które nie wynika z nadci-
śnienia ani wady zastawek. Jest najczęściej diagnozo-
waną chorobą serca o podłożu genetycznym, wystę-
pującą u 1 na 500 osób. Może się ujawnić w każdym 
wieku, prowadząc do różnych konsekwencji klinicz-
nych, takich jak nagły zgon sercowy czy niewydolność 
serca, jednak u większości pacjentów nie ma charak-
teru postępującego ani negatywnego wpływu na ro-
kowanie. Choroba występuje z równą częstotliwością u mężczyzn i kobiet. 

Dzięki rosnącej dostępności echokardiografii, tomografii komputerowej, rezonansu magnetycz-
nego oraz przesiewowych badań genetycznych rozpoznanie HCM stało się łatwiejsze. 

Chorobę tę dziedziczy się autosomalnie dominująco, co oznacza, że dzieci pacjentów mają 50-pro-
centowe ryzyko odziedziczenia nieprawidłowej postaci genu. Mutacje dotyczą co najmniej 11 genów 
kodujących białka sarkomeru. Zmiany te prowadzą do zaburzeń struktury mięśnia sercowego (prze-
rostu, nieprawidłowej organizacji przestrzennej komórek mięśniowych, zaburzeń ukrwienia i włók-
nienia) oraz zmniejszenia liczby włókien mięśniowych w stanie relaksacji, co powoduje wzrost zużycia 
energii. Najważniejszym zaburzeniem przepływu krwi jest zawężenie drogi odpływu lewej komory 
serca, któremu towarzyszy nieprawidłowy ruch płatka mitralnego do przodu podczas skurczu. Po-
wstaje gradient w drodze odpływu lewej komory, który może występować w stanie spoczynku lub być 
wywołany wysiłkiem fizycznym. Zwiększa to ryzyko niewydolności serca. 

Pacjenci zgłaszają objawy niewydolności serca, takie jak łatwe męczenie się, duszność i ograniczo-
ną tolerancję wysiłku, które mogą nasilać się w wyniku odwodnienia, spożywania obfitych posiłków 
lub alkoholu. Dodatkowo mogą występować bóle w klatce piersiowej, omdlenia, zawroty głowy oraz 
kołatanie serca.

Podczas rutynowego badania EKG oraz osłuchiwania klatki piersiowej często stwierdza się niepra-
widłowości i kieruje się pacjentów do dalszej diagnostyki. 

Rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej wymaga wykluczenia innych przyczyn przerostu serca, 
takich jak nadciśnienie tętnicze, zwężenie zastawki aortalnej, inne formy kardiomiopatii oraz przerost 
serca u sportowców. Podstawą diagnozy jest wykrycie pogrubienia ściany serca w badaniu echokar-
diograficznym przezklatkowym (tzw. echu serca), które pozwala również ocenić obecność gradientu 
w drodze odpływu oraz niedomykalności zastawki mitralnej.

Obrazowanie metodą rezonansu magnetycznego daje dokładniejszy wgląd w anatomię serca, 
umożliwia potwierdzenie obecności włóknienia i wykluczenie innych chorób.

Leczenie HCM rozpoczyna się od edukacji pacjenta. Zaleca się regularny wysiłek fizyczny w celu 
utrzymania dobrej kondycji i należnej masy ciała, a także unikanie palenia oraz ekstremalnych tempe-
ratur i odwodnienia. Przeciwwskazane jest uprawianie wyczynowego sportu oraz bardzo intensywne 

treningi, ale należy podchodzić do tych zaleceń indywidualnie. 
Ryzyko nagłego zgonu sercowego ocenia się na podstawie specjalnego kalkulatora. W przypadku 

istotnego zagrożenia zaleca się wszczepienie kardiowertera-defibrylatora. Pacjenci bez objawów nie 
wymagają leczenia. U pacjentów z objawami niewydolności serca stosuje się leki z grupy beta-adre-
nolityków lub werapamil. 

Nowością w leczeniu są inhibitory miozyny, takie jak mawakamten, które zostały niedawno zareje-
strowane w Polsce. Lek ten zmniejsza zużycie energii, poprawia relaksację kardiomiocytów (zachowa-
nie energii) i redukuje patologiczny skurcz włókien. Podczas jego stosowania konieczna jest regularna 
kontrola echokardiograficzna. Mawakamten stanowi istotny postęp w leczeniu kardiomiopatii przero-
stowej z zawężeniem drogi odpływu oraz objawami niewydolności serca. 

W przypadku braku skuteczności leczenia farmakologicznego i utrzymywania się objawów zaleca 
się leczenie zabiegowe. Może ono obejmować operacyjną miektomię (usunięcie przerośniętej czę-
ści mięśnia sercowego z ewentualną naprawą zastawki mitralnej) lub zabieg przezcewnikowy (ablacja 
alkoholowa), polegający na podaniu alkoholu do jednej z gałęzi tętnicy wieńcowej w celu wywołania 
martwicy i włóknienia przerośniętego fragmentu przegrody międzykomorowej. 

Należy zaznaczyć, że wprowadzenie mawakamtenu może w przyszłości ograniczyć konieczność 
interwencji chirurgicznych i zabiegów ablacji.
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Nagłe zgony w kardiomiopatii przerostowej

Prof. dr hab. Katarzyna Mizia-Stec, 
kierownik I Katedry i Kliniki Kardiologii Wydziału Nauk 
Medycznych Śląskiego Uniwersytetu Medycznego 
w Katowicach, Prorektor ds. Nauki i Współpracy 
Międzynarodowej ŚUM

Kardiomiopatie to specyficzna grupa schorzeń, w któ-
rych jednym z najpoważniejszych problemów są nagłe 
zgony sercowe. Dlatego mając to na uwadze, należy pa-
miętać o prewencji nagłego zgonu sercowego i u wybra-
nych chorych rozważyć implantację kardiowertera-defi-
brylatora (ICD).

W przypadku kardiomiopatii przerostowej śmiertel-
ność roczna pacjentów wynosi 1–2 proc. i jest wyższa niż 
w ogólnej populacji. Ta śmiertelność obejmuje różne przy-
czyny zgonów, takie jak nagłe zgony sercowe, zgony z po-
wodu niewydolności serca lub z przyczyn sercowo-naczyniowych. Nagłe zgony sercowe stanowią największy 
problem u młodych pacjentów z kardiomiopatią przerostową, a ich główną przyczyną są arytmie komoro-
we, zwłaszcza migotanie komór. Jedynie sporadycznie występują zgony spowodowane asystolią lub blokami 
przedsionkowo-komorowymi. 

W związku z tym każdy lekarz powinien ocenić ryzyko nagłego zgonu sercowego u pacjenta z kardio-
miopatią przerostową przy pomocy dostępnych narzędzi. Ocena ta powinna być dokonana niezwłocznie 
po postawieniu rozpoznania, a następnie regularnie powtarzana, aby ustalić, czy pacjent kwalifikuje się do 
implantacji ICD. Jeśli u pacjenta doszło do zatrzymania krążenia, implantacja jest bezwzględnie wskazana 
w ramach prewencji wtórnej. W takich sytuacjach nie musimy uwzględniać istniejących czynników ryzyka. 
Natomiast jeśli u pacjenta nie doszło do zatrzymania krążenia i nie ma objawów zaburzeń rytmu serca, ale 
ma postawione rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej, implantacja ICD należy do prewencji pierwotnej. 

Zalecenia europejskie w tym zakresie opierają się na tzw. kalkulatorze ryzyka, który pozwala ocenić 5-let-
nie ryzyko zgonu. W zależności od jego wartości: czy ryzyko wynosi 6 proc. i więcej, czy mieści się w przedziale 
4–6 proc., czy wynosi poniżej 4% – wówczas mamy mocniejsze lub słabsze wskazanie do implantacji ICD. 
Kalkulator uwzględnia różne wskaźniki, takie jak wywiad kliniczny (np. omdlenia), wyniki badania EKG, moni-
torowania holterowskiego oraz echokardiografię. Dzięki tym badaniom możemy ocenić ryzyko wystąpienia 
arytmii złośliwych.

W ocenie ryzyka bierze się również pod uwagę wywiad rodzinny dotyczący nagłych zgonów sercowych, 
co może wskazywać na uwarunkowania genetyczne choroby. Jeśli to możliwe, wykonuje się rezonans magne-
tyczny serca, co pozwala dokładnie zweryfikować stopień przerostu, a dodatkowo ocenić strukturę mięśnia 
lewej komory, w tym obecność blizn w miokardium. Dodatkowym kryterium uwzględnianym w ocenie ryzyka 
nagłego zgonu sercowego jest funkcja skurczowa lewej komory. Jeśli mamy do czynienia z dysfunkcją lewej 
komory i obniżoną jej frakcją wyrzutową, ryzyko arytmii komorowej jest wyższe. 

Warto również podkreślić, że decyzja o implantacji ICD nie zawsze jest jednoznaczna. Zarówno w przy-
padku niskiego, jak i wysokiego ryzyka nagłego zgonu sercowego można rozważyć implantację urządzenia. 
Jeśli ryzyko jest wyższe niż 6 proc., należy rozważyć implantacje. W przypadku gdy ryzyko wynosi 4–6 proc. 
lub poniżej 4 proc., decyzja o implantacji lub jej zaniechaniu wymaga starannej analizy. Nie jest więc błędem 
implantacja u pacjentów z niskim ryzykiem, natomiast powinna ona zostać poprzedzona dokładną analizą. 
Należy uwzględnić, czy korzyści przeważają nad ewentualnymi powikłaniami. W tym wypadku decyzje tera-
peutyczne przypominają balansowanie na linie i należy znaleźć optymalne rozwiązanie, które najlepiej odpo-
wiada potrzebom pacjenta.

Życie i aktywność fizyczna chorych z kardiomiopatią przerostową

Prof. dr hab. Katarzyna Mizia-Stec

Jak wiadomo, aktywność fizyczna wiąże się z obciążeniem serca, stymulacją adrenergiczną, a w przypadku 
zawodów sportowych także ze stresem i silnymi emocjami. Te czynniki mają duży wpływ na ryzyko wystą-
pienia arytmii. Istnieją jednak pewne choroby serca, w których aktywność fizyczna jest przeciwwskazana, 
ponieważ może przyspieszyć rozwój choroby, a czasem wręcz spowodować jej ujawnienie. Przykładem 
takiego schorzenia jest arytmogenna kardiomiopatia prawej komory. 

W przypadku kardiomiopatii przerostowej niewielka i umiarkowana aktywność fizyczna jest dozwolona 
i wręcz korzystna dla pacjenta. Jeżeli rozważamy duże obciążenie fizyczne czy sport wyczynowy, wymaga 
to ostrożności i dokładnej analizy. Czyli a priori nie jest ono przeciwwskazane, ale decyzję w tym przypad-
ku podejmuje lekarz wraz z pacjentem po wykonaniu szeregu badań. Lekarz musi ocenić stan pacjenta, 
biorąc pod uwagę objawy i nasilenie choroby. 

Duże obciążenie fizyczne, w tym sport wyczynowy, są przeciwwskazane u chorych wysokiego ryzyka 
nagłego zgonu sercowego, u chorych z zawężaniem drogi odpływu lewej komory oraz arytmiami induko-
wanymi wysiłkiem. Można natomiast rozważyć tego typu aktywność u bezobjawowych chorych niskiego 
ryzyka z łagodnym przerostem, bez zawężania i bez arytmii podczas wysiłku.

Z kolei często młodzi ludzie genotypowo dodatni, bez cech fenotypowych choroby, np. pogrubienia 
mięśnia sercowego, nie mają ograniczeń co do uprawiania sportu wyczynowego.

Warto wiedzieć, że nawet w olimpiadach medale zdobywali pacjenci zmagający się z kardiomiopatią 
przerostową, oczywiście tacy, którzy dopuszczeni byli do uprawiania sportu wyczynowego. 

Kardiologiczne konsekwencje choroby Fabry’ego

Prof. dr hab. Katarzyna Mizia-Stec

Choroba Fabry’ego to genetyczna choroba spichrzeniowa, uwarunkowana mutacjami genu GLA znajdu-
jącego się w chromosomie X, w której dochodzi do zajęcia wielu narządów – nie tylko serca, ale również 
wątroby, ośrodkowego układu nerwowego czy nerek. W przebiegu schorzenia, które ma różną ekspresję 
fenotypową, niewłaściwie metabolizowane sfingolipidy gromadzą się w różnych narządach, co rodzi bar-
dzo poważne konsekwencje. Możliwość leczenia tej grupy chorych okazała się przełomem.

Dzięki badaniom genetycznym możemy lepiej dopasować leczenie do potrzeb pacjenta, który może 
otrzymać terapię szaperonową lub substytucyjną terapię enzymatyczną. Gdy do gabinetu kardiologa 
trafia pacjent z przerostem mięśnia sercowego, który jednocześnie manifestuje objawy okulistyczne, 
nefrologiczne, a często również neurologiczne, należy przeprowadzić diagnostykę pod kątem choroby 
Fabry’ego. Obecnie dostęp do przesiewowych testów enzymatycznych i genetycznych jest dość łatwy, 
dzięki czemu można ocenić, czy obserwowany przerost mięśnia sercowego jest efektem choroby Fa-
bry’ego.

Substytucja enzymatyczna w chorobie Fabry’ego pozwala zahamować postęp schorzenia – w tym pro-
ces włóknienia mięśnia sercowego czy postęp choroby niedokrwiennej serca.

Dodatkowo, jeśli u pacjenta z przerostem komory serca stwierdzimy chorobę Fabry’ego, wówczas 
mamy podstawę do zbadania jego najbliższych i ewentualnego zdiagnozowania ich na wczesnym eta-
pie choroby. Program lekowy umożliwia objęcie terapią członków rodzin pacjentów. Takie osoby są także 
w naszym ośrodku. Są one świadome konsekwencji tej choroby, a rozpoczęcie leczenia na bardzo wcze-
snym etapie pozwala nam uchronić je przed powikłaniami 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-
wej jest mawakamten. Należy on do nowej grupy leków zwanych selektywnymi inhibitorami miozyny 
sercowej. Działa poprzez hamowanie nieprawidłowego skurczu mięśnia sercowego oraz zwiększe-
nie liczby włókien mięśniowych w niskoenergetycznym stanie rozluźnienia, co poprawia energetykę 
tych włókien. 

Badania Explorer-HCM i VALOR-HCM wykazały, że mawakamten zmniejsza gradient w drodze od-
pływu krwi, poprawia wydolność fizyczną, redukuje objawy niewydolności serca, poprawia jakość ży-
cia pacjentów oraz zmniejsza poziom stężenia NT-proBNP, który jest wskaźnikiem przeciążenia serca. 
Terapia prowadzi również do zmniejszenia masy mięśnia lewej komory. U niektórych pacjentów, któ-
rzy początkowo kwalifikowali się do zabiegu ablacji alkoholowej, stan zdrowia poprawia się na tyle, że 
zabieg staje się zbędny. Wprowadzenie mawakamtenu do leczenia może więc ograniczyć potrzebę 
przeprowadzania procedur przezcewnikowych i chirurgicznych u pacjentów z kardiomiopatią prze-
rostową. 

W badaniu klinicznym Explorer-HCM, które było podwójnie zaślepionym, randomizowanym i wie-
loośrodkowym badaniem III fazy, potwierdzono, że u pacjentów przyjmujących mawakamten uległ 
istotnej redukcji gradient w drodze odpływu lewej komory (LVOT). Co istotne, zdecydowanie większy 
odsetek pacjentów leczonych mawakamtenem w porównaniu z grupą placebo osiągnął pierwszo- 
i drugorzędowe punkty końcowe skuteczności w 30. tygodniu terapii. Wśród punktów końcowych 
znalazły się zmiana względem wartości początkowej maksymalnego gradientu LVOT po wysiłku, 
zmiana maksymalnego zużycia tlenu (pVO2) w badaniu na bieżni ruchomej lub rowerze treningowym, 
zmiana parametrów w skali NYHA określającej stopień zaawansowania objawów niewydolności ser-
ca. Wśród pacjentów przyjmujących mawakamten 65 proc. osiągnęło poprawę o co najmniej 1 klasę 
w skali NYHA, a blisko połowa (50 proc.) osiągnęła I klasę NYHA w 30. tygodniu leczenia (dla porówna-
nia w grupie placebo było to 21,1 proc. pacjentów). Ponadto blisko co trzeci pacjent (27 proc. pacjen-
tów uczestniczących w terapii mawakamtenem) osiągnął pełną odpowiedź, co oznaczało zmniejsze-
nie gradientu LVOT (drogi odpływu lewej komory) do poziomu poniżej 30 mmHg oraz uzyskanie klasy 
I w skali NYHA.

Ponieważ mawakamten może potencjalnie obniżać kurczliwość lewej komory serca, parametr ten 
był regularnie monitorowany. 

Stwierdzono nieistotne klinicznie zmniejszenie spoczynkowej frakcji wyrzutowej serca (LVEF) 
o 4 proc. w porównaniu z wartością początkową (w okresie 30 tygodni terapii).

Drugim kluczowym badaniem było podwójnie zaślepione, randomizowane badanie III fazy, któ-
rym objęto pacjentów kwalifikujących się do leczenia zabiegowego (redukcja przegrody serca meto-
dą operacyjna lub przezcewnikową). Do badania trwającego 16 tygodni zakwalifikowano pacjentów 
z objawami III/IV klasy NYHA lub z II klasą NYHA i jednocześnie występującymi omdleniami wysiłkowy-
mi. Początkowo rozważano u nich przeprowadzenie zabiegu miektomii lub ablacji alkoholowej, po-
nieważ maksymalny gradient LVOT wynosił 50 mmHg i więcej, a LVEF przekraczał 60 proc.

Po 16 tygodniach leczenia mawakamtenem tylko 17,9 proc. pacjentów wymagało interwencji, 
podczas gdy w grupie placebo interwencja była rozważana u 76,8 proc. pacjentów. Chorzy przyjmu-
jący inhibitor miozyny sercowej dodatkowo uzyskali również poprawę stanu zdrowia w skali NYHA 
i zmniejszenie maksymalnego gradientu LVOT po wysiłku. 

Obydwa badania potwierdziły wysoką skuteczność i bezpieczeństwo stosowania mawakamtenu.
Należy pamiętać, że do leczenia kwalifikują się pacjenci z prawidłową LVEF ze względu na poten-

cjał mawakamtenu do jej obniżania. Parametr ten musi być regularnie monitorowany podczas lecze-
nia za pomocą badania echokardiograficznego. Pacjenci powinni przestrzegać też zaleceń dotyczą-
cych leków, które jednocześnie stosują, ze względu na możliwe interakcje.
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Rola diagnostyki genetycznej w rozpoznawaniu i leczeniu chorób 
kardiologicznych – na przykładzie hipercholesterolemii rodzinnej 
i kardiomiopatii przerostowej – dwugłos klinicystów

Prof. Elżbieta Katarzyna Biernacka, Poradnia Wad Wrodzonych Serca i Zaburzeń 
Rytmu o Podłożu Genetycznym, Klinika Wad Wrodzonych Serca, Narodowy Instytut 
Kardiologii im. Stefana Kardynała Wyszyńskiego w Warszawie

Prof. Piotr Dobrowolski, kierownik Samodzielnej Poradni Lipidowej, zastępca 
kierownika Zakładu Epidemiologii i Prewencji Chorób Układu Krążenia i Promocji Zdrowia, 
Narodowy Instytut Kardiologii im. Stefana Kardynała Wyszyńskiego w Warszawie

Jakie znaczenie mają badania genetyczne w procesie diagnostyki chorób serca i naczyń?
Prof. Elżbieta Katarzyna Biernacka: Badania genetyczne są niezwykle ważnym elementem dia-
gnostyki dziedzicznych chorób układu krążenia. Zalecane są u osób z podejrzeniem lub rozpozna-
niem tzw. choroby monogenowej, a więc takiej, która spowodowana jest patogennym wariantem 
(potocznie mutacją) jednego genu. Choroby te dziedziczą się zwykle autosomalnie dominująco 
(wystarczy patogenny wariant u jednego z rodziców), ale bywają też choroby dziedziczone w spo-
sób recesywny (oboje rodzice muszą mieć patogenny wariant i przekazać go potomkowi) lub też 
jako sprzężone z płcią bądź tzw. matczyne (mitochondrialne). Tak jak wspomniałam wyżej, ba-
dania genetyczne są wskazane nie tylko w podejrzeniu choroby – tutaj liczy się ich wartość dia-
gnostyczna – ale również w przypadku pewnego rozpoznania choroby dziedzicznej, gdyż nie do 
przecenienia jest ich wartość rokownicza i wynikające z niej implikacje terapeutyczne. Generalnie 
zaleca się je we wszystkich przypadkach, w których mogą one przynieść korzyść pacjentowi lub 
jego rodzinie. 

Dzięki badaniom genetycznym można zidentyfikować chorych krewnych i zdrowych nosicie-
li patogennego wariantu w rodzinie i wdrożyć odpowiednie postępowanie: określić konieczność 
i plan badań kontrolnych, ewentualnie zalecić zmianę stylu życia (np. w niektórych kardiomiopa-
tiach odradza się sport wyczynowy, gdyż przyspiesza rozwój choroby) czy wdrożyć odpowiednio 
wcześnie leczenie lub profilaktykę nagłego zgonu sercowego. Bardzo ważne jest, że na podstawie 
badania genetycznego można wykluczyć chorobę u krewnego i zwolnić go z systematycznych 

kontroli lekarskich, a co najważniejsze, uwolnić od stresu związanego z lękiem przed ro-
dzinną chorobą. Ma to ogromne znaczenie, gdyż choroby dziedziczne układu krążenia są 
najczęstszą przyczyną nagłych zgonów u osób poniżej 35 r.ż. i niewydolności serca w mło-
dym wieku. 

W przypadku których schorzeń serca i naczyń diagnostyka genetyczna znajduje za-
stosowanie?
Prof. Elżbieta Katarzyna Biernacka: We wszystkich chorobach dziedzicznych układu krąże-
nia, a więc kardiomiopatiach, kanałopatiach, chorobach nerwowo-mięśniowych z zajęciem 
serca, tętniakach aorty oraz w hipercholesterolemii rodzinnej. Kardiomiopatie (rozstrzenio-
wa, nierozstrzeniowa, przerostowa, arytmogenna i restrykcyjna) to choroby mięśnia serco-
wego (kiedyś nazywane pierwotnymi), w których uszkodzenie mięśnia sercowego nie jest 
wynikiem niedokrwienia, nadciśnienia tętniczego czy wady serca. U ok. 50% chorych z kar-
diomiopatiami, a nawet do 70%, gdy choroba występuje rodzinnie, udaje się zidentyfikować 
patogenny lub prawdopodobnie patogenny wariant genetyczny. Kardiomiopatie występu-
ją nie tak rzadko, np. przerostowa u 1 na 500 osób. Etiologia kardiomiopatii, szczególnie 
przerostowej, ma ogromne znaczenie dla doboru swoistego leczenia. W nierozstrzeniowej 
kardiomiopatii lewej komory badanie genetyczne jest kluczowe w ocenie ryzyka nagłego 
zgonu sercowego. 

Kanałopatie to choroby tzw. elektryczne, gdyż dotyczą nieprawidłowego przepływu jo-
nów przez kanały błony komórkowej, co powoduje groźne dla życia zaburzenia rytmu serca 
przy prawidłowej jego morfologii i funkcji kurczliwej. Są to zespoły długiego i krótkiego QT, 
zespół Brugadów, wielkokształtny częstoskurcz komorowy zależny od katecholamin i kilka 
innych zespołów. Niektóre przebiegają z objawami ze strony innych narządów i układów, co 
może prowadzić do pomyłek diagnostycznych, brzemiennych w skutki (np. rozpoznanie pa-
daczki w przypadku zespołu długiego QT lub stwardnienia rozsianego w przypadku zespołu 
Andersen-Tawila). Rozpoznanie bywa niezwykle trudne. Badanie genetyczne ma tu podsta-
wowe znaczenie także w ocenie ryzyka i prewencji nagłego zgonu sercowego. 

W przypadku tętniaków aorty piersiowej badanie genetyczne pozwala na rozpoznanie 
zespołów genetycznych (np. zespół Marfana, Loeysa-Dietza czy naczyniowa forma zespo-
łu Ehlersa-Danlosa), w których istnieje ryzyko rozwarstwienia aorty w młodym wieku i przy 
mniejszych rozmiarach tętniaka niż w przypadku choroby aorty typowej dla późniejszego 
wieku. Właściwe rozpoznanie pozwala na skierowanie pacjenta na zabieg operacyjny w od-
powiednim momencie i zapobieżenie nagłemu zgonowi lub operacji ze wskazań nagłych ze 
znacznie gorszym rokowaniem.

Prof. Piotr Dobrowolski: Bardzo dużą grupę pacjentów (1 na 250–300 urodzeń) stanowią 
osoby z hipercholesterolemią rodzinną. Bardzo wysokie stężenie cholesterolu od najmłod-
szych lat prowadzi do rozwoju miażdżycy, a w jej konsekwencji do występowania zawałów 
serca, udarów mózgu czy miażdżycy tętnic kończyn dolnych. Należy podkreślić, że u osób 
z hipercholesterolemią rodzinną zawały serca czy udary mózgu występują w zdecydowanie 
młodszym wieku (u mężczyzn pierwsze incydenty sercowo-naczyniowe pojawiają się już po 
20. roku życia), w porównaniu z populacją osób bez hipercholesterolemii rodzinnej. Wcze-
sne rozpoznanie tej choroby pozwala na włączenie leczenia obniżającego stężenie chole-
sterolu, a przez to ogranicza rozwój miażdżycy i jej skutki, między innymi zawały serca. Co 
więcej, wykazano, że wczesne wdrożenie optymalnego leczenia pozwala zdecydowanie wy-
dłużyć życie i poprawić jego jakość pacjentom z hipercholesterolemią rodzinną. 
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Uważamy, że w przypadku chorych z dziedzicznymi chorobami układu krążenia na refundowane 
badanie genetyczne powinien kierować kardiolog z ośrodka eksperckiego, który dysponuje wspar-
ciem genetyka klinicznego i certyfikowanej pracowni diagnostyki molekularnej. Nasi pacjenci nie 
mogą czekać na planową wizytę w poradni genetycznej, gdyż wymagają diagnostyki jak najszybciej 
– trzeba pamiętać, że są to często chorzy zagrożeni nagłym zgonem sercowym. Kardiolodzy z ośrod-
ków eksperckich mają wiedzę, komu takie badanie należy wykonać i jak je zinterpretować. Wsparcie 
genetyka klinicznego jest konieczne w przypadkach wątpliwych lub trudnych w interpretacji. 

Mamy nadzieję, że wypracowane przez nas rekomendacje znajdą zrozumienie w Ministerstwie 
Zdrowia i NFZ. Pracujemy nad tym zagadnieniem również w ramach projektu Narodowy Program 
Chorób Układu Krążenia (NPCHUK). W najbliższym czasie wystąpię z inicjatywą dotyczącą zwiększe-
nia dostępności badań genetycznych dla naszych pacjentów właśnie poprzez umożliwienie kierowa-
nia na te badania przez kardiologów z ośrodków eksperckich. Proszę trzymać kciuki.

Jaka jest rola oraz zalecenia dotyczące badań genetycznych oraz poradnictwa gene-
tycznego w kardiomiopatiach oraz hipercholesterolemii? 
Prof. Elżbieta Katarzyna Biernacka: Jak wspomnieliśmy wyżej, badanie genetyczne jest 
wskazane w każdym przypadku, gdy może przynieść korzyść pacjentowi lub jego krewnym. 
Poza oczywistą rolą w diagnostyce i stratyfikacji ryzyka, badanie genetyczne zaczyna od-
grywać podstawową rolę w wyborze leczenia. Wkraczamy w epokę terapii swoistych dla róż-
nych schorzeń, ale także wielkimi krokami zbliżamy się do epoki terapii genowej. 

Swoiste leczenie jest stosowane w przypadku chorób spichrzeniowych: w chorobie 
Fabry’ego (nagromadzenie glikosfingolipidów spowodowane niedoborem enzymu α-ga-
laktozydazy A) i Pompego (nagromadzenie glikogenu, na skutek braku kwaśnej maltazy li-
zosomalnej α-glukozydazy), w których stosuje się enzymatyczną terapię zastępczą. W amy-
loidozie transtyretynowej istnieje leczenie przyczynowe, lek hamujący produkcję amyloidu 
– tafamidis. Dysponujemy inhibitorem miozyny sercowej, lekiem zmniejszającym gradient 
w drodze odpływu lewej komory, co jest ogromną szansą dla chorych z przerostową kardio-
miopatią zawężającą. 

Prof. Piotr Dobrowolski: Za występowanie hipercholesterolemii rodzinnej odpowiadają 
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, że osoby z potwierdzoną mutacją w wymienionych wyżej genach mają bardziej 
nasilony przebieg choroby i powinni być bardzo intensywnie leczeni, nie tylko lekami obni-
żającymi cholesterol. Po drugie, nierzadko potwierdzenie genetyczne pozwala na włączenie 
pacjenta do programu B.101, realizowanego przez Ministerstwo Zdrowia i NFZ, który pozwa-
la na zaordynowanie choremu nowoczesnych leków (np. inhibitory PCSK9) w celu obniże-
nia cholesterolu. Po trzecie, bardzo ważny aspekt badań genetycznych u chorych z hiper-
cholesterolemią rodzinną to badania kaskadowe członków rodzin. Zdiagnozowanie mutacji 
w jednym z genów u chorego pozwala na zbadanie ich u najbliższych krewnych. Wczesne 
rozpoznanie w całej rodzinie pozwoli na wdrożenie odpowiedniego postępowania u wszyst-
kich członków rodziny, w tym już u dzieci. Przełoży się to na zmniejszenie liczby zawałów 
serca/udarów mózgu. 

Prof. Elżbieta Katarzyna Biernacka: W chorobie Danona (niedobór ekspresji i wytwarza-
nia LAMP2 prowadzący do gromadzenia wewnątrzkomórkowych wakuoli zawierających 
glikogen i innych składników cytoplazmatycznych) podjęto pierwsze udane próby terapii 
genowej. W trakcie badań klinicznych jest terapia genowa w arytmogennej kardiomiopatii 
prawej komory związanej z wariantami plakofiliny (50% przypadków dziedzicznej formy tej 
groźnej choroby, atakującej młode osoby, np. sportowców) oraz w kardiomiopatii przero-
stowej związanej z wariantami MYCBP3.

Jakie warunki powinny zostać stworzone, by zorganizować w Polsce efektywny sys-
tem diagnostyki genetycznej w kardiologii?
Prof. Elżbieta Katarzyna Biernacka: Propozycję zmian w organizacji diagnostyki genetycz-
nej w kardiologii zaproponował zespół ekspertów Polskiego Towarzystwa Kardiologiczne-
go (któremu miałam przyjemność przewodniczyć) przy wsparciu Polskiego Towarzystwa 
Genetyki Człowieka 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. 
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Miejsce i rola edukacji pacjentów w programach lekowych 

Prof. Izabella Uchmanowicz, dziekan 
Wydziału Pielęgniarstwa i Położnictwa, Zakład 
Metodyki Badań Naukowych, Uniwersytet 
Medyczny we Wrocławiu, członkini Komitetu 
Nominacyjnego Stowarzyszenia Pielęgniarek 
Kardiologicznych i Zawodów Pokrewnych 
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego

Schorzenia układu sercowo-naczyniowego są jedną 
z głównych przyczyn zgonów na świecie. Choroby 
takie jak nadciśnienie tętnicze, niewydolność serca, 
choroba niedokrwienna serca czy miażdżyca wyma-
gają długotrwałej terapii, obejmującej farmakotera-
pię oraz zmiany stylu życia16. 

W tej perspektywie edukacja pacjentów staje się 
nie tylko wsparciem leczenia, ale także jego kluczo-
wym elementem, który wpływa na przestrzeganie zaleceń, skuteczność terapii oraz poprawę jakości 
życia pacjentów.

Edukacja pacjentów jako fundament leczenia w kardiologii
Edukacja zdrowotna, definiowana jako proces dostarczania informacji, umiejętności i wsparcia pa-
cjentom w celu poprawy ich stanu zdrowia, jest kluczowym komponentem prewencji wtórnej w kar-
diologii. W przeciwieństwie do tradycyjnego podejścia, które koncentruje się na diagnozie i leczeniu, 
edukacja pacjentów skupia się na zwiększeniu świadomości, aktywizacji i zaangażowaniu pacjentów 
w proces leczenia.

Jak wskazano w badaniach Ghisi i współautorów (2014), edukacja pacjentów kardiologicznych po-
prawia ich wiedzę na temat choroby, wspiera zmianę zachowań zdrowotnych, takich jak przestrzega-
nie zaleceń dotyczących diety czy aktywności fizycznej, oraz zmniejsza ryzyko wystąpienia powikłań. 
Autorzy podkreślają, że pacjenci lepiej rozumieją mechanizmy działania leków, co sprzyja ich regular-
nemu przyjmowaniu i minimalizuje ryzyko niepożądanych reakcji wynikających z nieprzestrzegania 
zaleceń17.

Edukacja pacjentów jest także fundamentem budowania zaufania między pacjentem a lekarzem. 
Wzajemna komunikacja pozwala na bardziej szczegółowe wyjaśnienie natury choroby, a pacjent ma 
możliwość zadawania pytań, rozwiewania wątpliwości i wyrażania obaw dotyczących leczenia.

Problem nieprzestrzegania zaleceń terapeutycznych
Nieprzestrzeganie zaleceń terapeutycznych (ang. non-adherence) to jedno z największych wyzwań 
w leczeniu pacjentów kardiologicznych. Szacuje się, że aż 50 proc. pacjentów z przewlekłymi choroba-
mi sercowo-naczyniowymi nie stosuje się do zaleceń lekarskich. Dotyczy to zarówno farmakoterapii, 
jak i wdrażania zmian w stylu życia, takich jak stosowanie diety niskotłuszczowej, zwiększenie aktyw-
ności fizycznej czy rzucenie palenia.

Badania Guo i współautorów (2023) wykazały, że edukacja pacjentów odgrywa kluczową rolę w zmniejsza-
niu problemu nieprzestrzegania zaleceń. Programy edukacyjne, które łączą elementy motywacyjne z infor-
macyjnymi, zwiększają zaangażowanie pacjentów i poprawiają wyniki leczenia18.

Pacjenci świadomi konsekwencji związanych z nieprzestrzeganiem zaleceń, takich jak zwiększone 
ryzyko zawału serca czy udaru, są bardziej skłonni do przestrzegania terapii. Kluczową rolę odgrywa tu 
edukacja prowadzona przez specjalistów, takich jak lekarze, pielęgniarki czy edukatorzy zdrowotni, któ-
rzy dostarczają pacjentom rzetelnych informacji na temat ich stanu zdrowia.

Nowoczesne technologie w edukacji pacjentów
Rozwój technologii cyfrowych zrewolucjonizował podejście do edukacji zdrowotnej. Aplikacje mobilne, 
platformy internetowe, telemedycyna i inne narzędzia cyfrowe umożliwiają pacjentom stały dostęp do 
wiedzy na temat chorób, monitorowanie swojego stanu zdrowia oraz przypomnienia o lekach.

Jak podkreślają Kini i współautorzy (2018), technologie cyfrowe dostosowują treści edukacyjne do 
indywidualnych potrzeb pacjentów, co zwiększa ich zaangażowanie w proces leczenia. Przykładem 
mogą być aplikacje mobilne, które pozwalają na rejestrowanie codziennych pomiarów ciśnienia tęt-
niczego, poziomu cholesterolu czy glukozy we krwi. Wyniki te mogą być następnie omawiane z leka-
rzem podczas wizyty kontrolnej19.

Technologie te umożliwiają również tworzenie multimedialnych materiałów edukacyjnych, takich jak fil-
my instruktażowe, infografiki czy interaktywne quizy, które ułatwiają pacjentom przyswajanie wiedzy. Inte-
gracja takich rozwiązań z tradycyjnymi metodami edukacyjnymi może znacznie zwiększyć ich skuteczność.

Wsparcie emocjonalne i motywacyjne w edukacji pacjentów
Edukacja pacjentów w programach lekowych powinna obejmować nie tylko aspekty związane z far-
makoterapią, ale również wsparcie emocjonalne i motywacyjne. Wielu pacjentów kardiologicznych 
zmaga się z lękiem, stresem czy brakiem motywacji do zmiany nawyków żywieniowych i wprowadze-
nia regularnej aktywności fizycznej.

Park i współautorzy (2018) opisali skuteczność programów edukacyjnych, które łączą elementy 
wsparcia psychologicznego i motywacyjnego w ramach rehabilitacji kardiologicznej. Programy te po-
magają pacjentom radzić sobie z obawami i wyzwaniami związanymi z chorobą, jednocześnie wzmac-
niając ich zaangażowanie w leczenie20.

Warsztaty motywacyjne, grupy wsparcia czy indywidualne sesje z psychologiem są przykładami 
działań, które mogą być integrowane w programy edukacyjne dla pacjentów kardiologicznych. Takie 
podejście pozwala na całościowe wsparcie pacjenta, uwzględniające zarówno jego potrzeby medycz-
ne, jak i emocjonalne.

Korzyści dla pacjentów i systemu ochrony zdrowia
Implementacja programów edukacyjnych przynosi korzyści nie tylko dla pacjentów, ale również dla 
całego systemu ochrony zdrowia. Zmniejszenie liczby hospitalizacji, ograniczenie kosztów zwią-
zanych z powikłaniami oraz poprawa skuteczności terapii to tylko niektóre z efektów, jakie można 
osiągnąć dzięki edukacji.

Badania pokazują, że programy edukacyjne zmniejszają obciążenie systemu ochrony zdrowia, jed-
nocześnie poprawiając wyniki zdrowotne pacjentów. Autorzy podkreślają, że edukacja jest kluczowym 
elementem w prewencji wtórnej i powinna być priorytetem w strategiach zdrowotnych21,22,23.
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Edukacja pacjentów kardiologicznych w programach lekowych odgrywa fundamentalną rolę w po-
prawie skuteczności leczenia. Świadomy pacjent, który rozumie znaczenie przestrzegania zaleceń te-
rapeutycznych i zmiany stylu życia, jest bardziej zaangażowany w proces leczenia, co przekłada się 
na lepsze wyniki zdrowotne i jakość życia. Zastosowanie nowoczesnych technologii oraz integracja 
wsparcia emocjonalnego i motywacyjnego z tradycyjną edukacją zdrowotną pozwalają na całościo-
we wsparcie pacjenta, które przynosi wymierne korzyści zarówno dla pacjenta, jak i systemu ochrony 
zdrowia.

Jak upowszechnić program lekowy B.101? 

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

Osobiście uważam, iż problem wdrażania programu 
B.101 ma swoją genezę w sposobie jego tworzenia. 
Gdy powstawał, obejmował on wyłącznie pacjentów 
z wrodzoną rodzinną hipercholesterolemią. Mię-
dzy innymi dlatego największy wzrost populacji pa-
cjentów włączonych do programu pochodzi z tego 
pierwszego okresu. Dodatkowo wpływ na to mają 
przyjęte na początku warunki i kryteria kwalifikacji 
do programu. Ta grupa pacjentów wykazuje słabe 
efekty klasycznej terapii hipolipemizującej, przez co 
zdecydowanie łatwiej jest takiego pacjenta zakwa-
lifikować do programu oferującego dużo bardziej 
efektywne leki nowej generacji. Nie muszą oni speł-
niać wszystkich wymogów klinicznych kwalifikacji, jakimi objęte są osoby z dru-
giego etapu programu, tj. pacjenci po przebytym zawale mięśnia sercowego. 
W ich przypadku wystarcza potwierdzenie faktu, iż spełniają kryteria rozpozna-
nia rodzinnej hipercholesterolemii.

W drugiej populacji pacjentów uzyskanie dobrego wyniku poziomu choleste-
rolu LDL przy klasycznym leczeniu hipolipemizującym jest znacznie łatwiejsze 
niż w przypadku pacjentów z hipercholesterolemią rodzinną. Do tego pacjent po 
przebytym pierwszym incydencie kardiologicznym nie spełnia jeszcze kryteriów 
klinicznych kwalifikacji do programu B.101. Dopiero pojawienie się kolejnego in-
cydentu sercowo-naczyniowego – zawału, udaru czy np. potwierdzonej rewasku-
laryzacji naczyń kończyny dolnej lub amputacji kończyny dolnej – umożliwia nam 
zakwalifikowanie takiego chorego do nowoczesnego leczenia. Dodatkowo punk-
tem odcięcia kwalifikacji do programu pacjenta po zawale nie jest poziom LDL 
wynoszący 55 mg/dl, przyjęty w wytycznych europejskich24, ale poziom 70 mg/
dl. Jeśli zatem spojrzymy na dane epidemiologiczne, dotyczące zawałów, któ-
rych co roku notuje się w Polsce około 80 tys., to włączenie co roku do programu 
B.101 około 200 nowych pacjentów spełniających kryteria drugiego epizodu ser-
cowo-naczyniowego, wydaje się liczbą nieadekwatną do realnych potrzeb. 

Kolejnym wyzwaniem jest również fakt, że program lekowy B.101 jest od-
rębnym świadczeniem, wymagającym podpisania osobnej umowy z Narodo-
wym Funduszem Zdrowia. Oznacza to konieczność posiadania poradni przy-
klinicznej, spełniającej określone normy NFZ, które również stanowiły pewne 
ograniczenie. Dopiero całkiem niedawno, w tzw. drugim naborze zdecy-
dowano, że o przystąpienie do realizacji programu lekowego będą mogły 
ubiegać się ośrodki prowadzące KOS-Zawał. Historycznie wiele z nich zdecy-
dowało się na podpisanie kontraktów, ale włączają oni niewielkie populacje 
pacjentów. Wynika to m.in. z faktu, że oba te programy – lekowy B.101 oraz 
KOS-Zawał – nie są ze sobą połączone. W moim przekonaniu jest to dalece 
nielogiczne.
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Z inicjatywy środowiska kardiologów Polskie Towarzystwo Kardiologiczne 
wystąpiło o uruchomienie programu KOS-Zawał Plus. Zgodnie z naszą propozy-
cją na początku program ten miałby być realizowany w 10 wybranych ośrodkach 
w Polsce i umożliwiałby szybsze włączenie w terapii pacjentów leków nowej ge-
neracji, czyli inhibitorów PCSK9 i/lub leku z grupy siRNA (małych interferujących 
RNA) – inklisiranu. Niestety to rozwiązanie nie znalazło uznania.

Co zatem zrobić, by program B.101 był bardziej powszechny? Przede wszyst-
kim musimy zadbać o to, by większa liczba poradni mogła się do niego zakwali-
fikować. Drugą kwestią jest obniżenie wartości LDL-cholesterolu umożliwiające-
go włączenie do programu B.101 do 55 mg/dL. Poza tym bardzo korzystne byłby 
połączenie programu lekowego B.101 z programem KOS-Zawał. Kolejnymi inicja-
tywami powinno być umożliwienie sięgnięcia po szeroką populację pacjentów ze 
schorzeniami sercowo-naczyniowymi prowadzonych przez takich specjalistów jak 
chirurdzy naczyniowi, neurolodzy czy nefrolodzy. Przecież tam również znajdują 
się osoby mogące osiągnąć najlepsze korzyści terapeutyczne z realizowanego 
programu.

Perspektywy zmian w systemie ochrony zdrowia w nadchodzących latach

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

Zmiany w polskim systemie ochrony zdrowia są 
jednym z głównych obszarów zainteresowania Pol-
skiego Towarzystwa Kardiologicznego. Zmiany le-
gislacyjne, nowe zarządzenia, a także postęp w me-
dycynie, w tym w kardiologii, sprawiają, że Polskie 
Towarzystwo Kardiologiczne miało i ma do ode-
grania istotną rolę. Jednym z priorytetów jest za-
pewnienie pacjentom jak najszerszego dostępu do 
najnowocześniejszych terapii, a lekarzom swobody 
w ich ordynowaniu. Istniejące obecnie w Polsce pro-
gramy lekowe oferowane pacjentom kardiologicznym można podzielić na takie, które są realizowane 
w szerokiej populacji – jak program leczenia zaburzeń lipidowych, oraz takie, które ograniczone są do 
mniejszych grup pacjentów w wyspecjalizowanych ośrodkach kardiologicznych, jak programy lecze-
nia tętniczego nadciśnienia płucnego i kardiomiopatii.

Polskie Towarzystwo Kardiologiczne od początku sygnalizowało, że w przypadku pacjentów z hi-
percholesterolemią rodzinną i po zawale serca, mających bardzo wysokie ryzyko sercowo-naczynio-
we, program lekowy jest realizowany nieoptymalnie. Pomimo wielu pozytywnych zmian, w obecnym 
kształcie nadal w praktyce ogranicza dostęp pacjentów do leczenia zgodnie z obowiązującymi zasa-
dami postępowania. Istnieją problemy zarówno z kryteriami kwalifikacji do programu, które nadal od-
biegają od aktualnie obowiązujących wytycznych leczenia, jak i z wciąż ograniczoną liczbą ośrodków 
realizujących ten program. Polskie Towarzystwo Kardiologiczne postuluje, by dostosować go do eu-
ropejskich wytycznych, a także połączyć z programem KOS-zawał. Mamy wiele ośrodków, które reali-
zują program KOS-zawał, a nie mają możliwości w pełni optymalnego leczenia zaburzeń lipidowych. 
Tym niemniej mamy świadomość, że nadal będzie to forma nieoptymalna, ograniczająca dostęp do 
terapii dla wszystkich, którzy jej potrzebują. Dlatego też warto zastanowić się nad rozwiązaniami, któ-
re umożliwiłyby skuteczne leczenie zaburzeń lipidowych również u pacjentów, u których miażdżyca 
rozwija się w innych niż serce łożyskach naczyniowych, takich jak ośrodkowy układ nerwowy (pacjen-
ci po udarach) czy kończyny dolne. Można to uzyskać, zmieniając po raz kolejny kryteria programu 
lekowego, ale lepszym rozwiązaniem byłoby przeniesienie – przy zachowaniu określonych kryteriów 
refundacyjnych – leczenia inhibitorami PCSK9 do refundacji otwartej. To pozwoliłoby na objęcie terapią 
zdecydowanie szerszej grupy pacjentów z miażdżycą, również dzięki temu, że umożliwiłoby lekarzom 
innych specjalności prowadzenie terapii hipolipemicznej w pełnym zakresie. Zrozumiała dla mnie jest 
idea prowadzenia programów lekowych dla schorzeń takich jak kardiomiopatie czy nadciśnienie płuc-
ne. Te jednostki chorobowe wymagają bowiem leczenia w specjalistycznych ośrodkach, które mają do-
świadczenie i możliwość przeprowadzenia pogłębionej diagnostyki. Natomiast diagnostyka i leczenie 
zaburzeń lipidowych – z całym szacunkiem dla rzeszy lekarzy zajmujących się tym problemem – nie 
jest skomplikowane. Natomiast zadaniem NFZ oraz MZ powinno być sprawowanie pieczy i kontrola 
właściwego stosowania kryteriów refundacyjnych. 

W najbliższych latach należy również położyć jeszcze większy nacisk na profilaktykę, zarówno pier-
wotną, jak i wtórną. Mimo iż przez wiele lat badacze i klinicyści koncentrowali się na leczeniu istnieją-
cych chorób, to od pewnego czasu coraz więcej uwagi poświęcają zapobieganiu problemom zdro-
wotnym. Bardzo istotne jest wczesne wykrycie problemów związanych z nieprawidłową gospodarką 
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lipidową, nadciśnieniem, cukrzycą czy z innymi czynnikami ryzyka, które zwiększają ryzyko wystąpienia 
chorób sercowo-naczyniowych i ich groźnych powikłań. W tym kontekście należy zwrócić uwagę na 
diagnostykę genetyczną. Można się spodziewać, że w perspektywie nadchodzących lat stanie się ona 
bardzo istotna w ocenie predyspozycji pacjentów do rozwoju schorzeń kardiologicznych. W związku 
z tym naszym priorytetem jest zwiększenie dostępu do badań genetycznych – poprzez rozszerzenie 
ich finansowania oraz umożliwienie kardiologom kierowania pacjentów na badania genetyczne.

Polskie Towarzystwo Kardiologiczne, jak również konsultant krajowy w dziedzinie kardiologii, po-
stulują zmiany w diagnostyce obrazowej chorób sercowo-naczyniowych. Nasze środowisko zabiega 
o możliwość wykonywania i opisywania badań tomografii komputerowej oraz rezonansu magnetyczne-
go serca. Obecnie przeprowadzanie tych badań jest zarezerwowane wyłącznie dla lekarzy specjalistów 
w dziedzinie radiologii. PTK stoi na stanowisku, że kardiolodzy, po uzyskaniu odpowiednich kwalifikacji 
i/lub doświadczenia, powinni mieć możliwość opisywania i wykonywania takich badań. Ułatwiłoby to 
dostęp do profesjonalnej i nowoczesnej diagnostyki dla pacjentów kardiologicznych. 

Ponadto troską PTK jest sprawne wprowadzenie w Polsce sieci kardiologicznej jednocześnie we 
wszystkich kwalifikujących się ośrodkach w całym kraju. Pozwoliłoby to uniknąć różnic w jakości opieki 
kardiologicznej w poszczególnych regionach, a pacjentom uzyskać równy dostęp do leczenia niezależ-
nie od miejsca zamieszkania. 

Deklarujemy również jako PTK gotowość do współpracy z MZ, NFZ oraz Agencją Oceny Technologii 
Medycznych i Taryfikacji w zakresie projektu odwróconej piramidy świadczeń zdrowotnych. Mam głę-
bokie poczucie, że będzie to w pewnym sensie rewolucja i duże wyzwanie na nadchodące lata. Jesteśmy 
jednak gotowi i chcemy włączyć się w realizację tego ważnego i perspektywicznego przedsięwzięcia, 
które w przyszłości ma szansę wpłynąć na poprawę wskaźników zdrowotnych całego społeczeństwa. 

Liczę, że dzięki działaniom całego środowiska polskiej kardiologii wspólnie z decydentami ochro-
ny zdrowia uda się w Polsce skutecznie obniżyć wskaźniki zapadalności oraz umieralności na choroby 
sercowo-naczyniowe do poziomu średnich dla Unii Europejskiej, a tym samym opuścić grupę państw 
o wysokim ryzyku sercowo-naczyniowym.

Programy lekowe w kardiologii – nadal mamy przestrzeń do poprawy efektywności 
kwalifikacji

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

Raport „Programy lekowe w kardiologii: faktyczny dostęp 
a potrzeby pacjentów” przedstawia dwa programy lekowe 
finansowane przez Narodowy Fundusz Zdrowia i skierowane 
do pacjentów kardiologicznych: B.101 oraz B.162. Program 
B.101 rozpoczął się w 2018 roku i początkowo był przezna-
czony dla chorych z hipercholesterolemią rodzinną, umożli-
wiając im terapię nowoczesnymi lekami z grupy inhibitorów 
PCSK9 (alirokumab i ewolokumab). Z czasem rozszerzono 
go o kolejne grupy pacjentów: dzieci z hipercholesterolemią 
rodzinną oraz dorosłych z wysokim ryzykiem sercowo-naczy-
niowym (s-n). W tej ostatniej grupie istnieje również moż-
liwość terapii małym interferującym RNA (siRNA) – inklisiranem, po wyczerpaniu możliwości oczekiwanego 
obniżenia cholesterolu we frakcji LDL przy pomocy statyn i ezetymibu. 

Program B.101, szczególnie w grupie wysokiego ryzyka sercowo-naczyniowego, nie obejmuje wystarczającej 
liczby pacjentów, co wynika głównie z nadal zbyt restrykcyjnych warunków kwalifikacji. Chociaż zmieniają się 
one stopniowo dzięki współpracy Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego, Ministerstwa Zdrowia i Narodowe-
go Funduszu Zdrowia, zmiany powinny następować szybciej, w zgodzie z definicją wysokiego ryzyka sercowo-
-naczyniowego zaproponowaną przez Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne. Dodatkowe trudności to m.in. 
brak wystarczającej świadomości i działań edukacyjnych dla lekarzy i pacjentów oraz brak formalnego powią-
zania programu z innymi, takimi jak program koordynowanej opieki nad pacjentami po zawale serca (KOS-Za-
wał), którzy mogliby skorzystać z programu B.101. Te problemy powinny zostać szybko rozwiązane, a edukacja 
pacjentów stanowi jeden z celów Narodowego Programu Chorób Układu Krążenia (NPCHUK) na lata 2022–2032. 

Jeżeli chodzi o program B.162, który rozpoczął się w lipcu 2024 roku, trudno na razie ocenić jego efekty. Do 
stycznia 2025 został wdrożony w siedmiu województwach. Program ten dotyczy leczenia amyloidozy transty-
retynowej za pomocą tafamidisu oraz kardiomiopatii przerostowej zawężającej (HOCM) za pomocą mawakam-
tenu. Tafamidis potwierdził swoją skuteczność w randomizowanym badaniu ATTR-ACT (Maurer MS i wsp., Engl 
J Med. 2018; 379: 1007–1016), gdzie znacznie zmniejszył śmiertelność i liczbę rehospitalizacji z przyczyn serco-
wo-naczyniowych u pacjentów z amyloidozą transtyretynową. Z kolei mawakamten w randomizowanych bada-
niach EXPLORER-HCM (Olivotto I i wsp., „The Lancet” 2020; 396: 759–69) i VALOR-HCM (Desai MY i wsp., „JAMA” 
Cardiol 2023; 8: 968–77) zmniejszył średni gradient ciśnień w drodze odpływu lewej komory serca oraz, co jest 
szczególnie ważne dla chorych z HOCM, zredukował liczbę chirurgicznej miektomii. Można mieć nadzieję, że 
w kolejnych latach pacjenci w Polsce dzięki dostępności obydwu terapii w ramach tego programu lekowego 
odniosą wymierne korzyści zdrowotne. 
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