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Pacjenci i lekarze ze Slagska czekajg na dostep
do leczenia przyczynowego w kardiomiopatii
przerostowe)

- mowi prof. dr hab. Wojciech Wojakowski, kierownik 11l Oddziatu Kardiologii Gornoslaskiego
Centrum Medycznego i lll Katedry Kardiologii Slaskiego Uniwersytetu Medycznego.

Czym jest kardiomiopatia prze-
rostowaii jak jg sie diagnozuje?
Kardiomiopatia przerostowa
to najczesciej wystepujaca uwa-
runkowana genetycznie choroba
serca. Wystepuje uokoto1na
500 osob. Jej gtowna cecha jest
to, ze miesien sercowy przerasta
- grubos¢ sciany serca jest znacz-
nie wieksza niz u osob zdrowych.
Dodatkowo miesien sercowy
jest nieprawidtowo zbudowany -
ZUuzywa znacznie wiecej energii,
bo jest w stanie nadmiernego
skurczu. Kardiomiopatia prze-
rostowa jest choroba, ktéra ma
wiele postaci klinicznych. U duzej
czesci pacjentow nie bedzie roz-
poznana przez cate zycie i nie ma
konsekwenciji klinicznych; trzeba
ja réznicowac z przerostem serca
w przebiegu nadcisnienia czy
wady zastawki aortalnej. Jednak
u niektorych pacjentow kadio-
miopatia przerostowa jest bar-
dzo grozna, moze powodowac
zaburzenia rytmu serca, w tym
nawet nagty zgon. U czesci pa-
cjentow rozwija sie niewydolnos¢
serca, czyli dusznos¢, bol w klat-
ce piersiowej, co powoduje ogra-
niczenie wydolnosci fizycznej,
czyli niewydolnosc serca. Objawy
mogg przypominac chorobe
wiencowa, jednak problemem
nie jest zwezenie tetnic wienco-
wych (jak w chorobie wienco-
wej), ale to, ze bardzo pogrubiaty
miesien sercowy moze powodo-
wac tzw. zawezanie drogi odpty-
wu lewej komory.
Pacjent szybciej sie meczy, musi
ograniczac aktywnos¢ zawodowa
i rekreacyjna, odczuwa dusznosc
i dyskomfort. Jest tez grupa pa-
cjentow, u ktorych niewydolnos¢
serca postepuije szybko: serce po-
wigksza sie, dochodzi do spadku
kurczliwosci. Jest to tzw. zaawan-
sowana postac kardiomiopatii.

Trudno zdiagnozowac kardio-
miopatie przerostowa?
Jeslilekarz jg podejrzewa -
nie. Wystarczy zrobi¢ badanie
echokardiograficzne (echo serca);
jesli w badaniu spoczynkowym
widoczny jest zwiekszony opor
(czyli tzw. gradient), to diagno-
za jest pewna. Jesli gradient nie
wystepuje w trakcie spoczynku,
to wykonuje sie proby prowoka-
cyjne - badanie po wysitku fizycz-
nym. Kardiolog wykonujacy echo
serca widzi nie tylko przerost, ale
tez jest w stanie rozpoznac tzw.
zawezenie drogi odptywu. To bar-
dzo wazne, gdyz zawezanie drogi
odptywu jest zwigzane z wyste-
powaniem objawow.
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Jakleczy sie kardiomiopatie
przerostowg?

Jak do tej pory mielismy trzy
metody leczenia. Dwie z nich
to metody inwazyjne: u pacjen-
tow, ktorzy mieli bardzo nasilo-
ne objawy, szczegdlnie u osob
mtodych, wykonuije sie operacje
serca wymagajacg otwarcia klatki
piersiowej. Chirurgicznie wycina
sie fragment przerosnietej prze-
grody. Przynosi to duza poprawe,
zmniejsza objawy, natomiast jest
to duza operacja kardiochirurgicz-
na; tylko niewielka liczba osrod-
kow jest w stanie jg wykonac.
Metoda alternatywna to zabieg
wykonywany przez tetnice, czyli
w sposob podobny do koronaro-
grafii. To tzw. ablacja alkoholowa:
do przegrody wstrzykuije sie alko-
hol, ktéry powoduje zwtoknienie
w tym miejscu serca i zmniej-
szenie grubosci przegrody. Taki
zabieg wykonuje sie u 0sob star-
szych, ktore nie kwalifikujg sie do
operacji kardiochirurgicznej. Oby-
dwa zabiegi przynosza pacjentom
ulge, ale s inwazyjne i wigza sie
zryzykiem powiktan.

Jesli chodzi o leczenie far-
makologiczne, to przez wiele lat
nie byto tu postepu, stosowali-
smy leki z grupy beta-blokerow,
antagonistéw wapnia. Powodo-
waty redukcje objawow, nie miaty
jednak wptywu na sama chorobe
i jej postep. Byty skuteczne tylko
u pewnego odsetka pacjentow.
Dodatkowo, szczegdlnie u osob
aktywnych wywotywaty dziatania
uboczne.

Jest juz pierwszy lek, ktory
dziata na przyczyne cho-
roby. Na czym polega jego
dziatanie i jak wyglada
skutecznos¢?

Warto zrozumie¢ mecha-
nizm powstawania zmian. Kar-
diomiopatia przerostowa to nie
jest tylko przerosniety miesien
sercowy, grubszy i stawiajacy
mechaniczny opor przeptywowi
krwi. W kardiomiopatii przero-
stowej wtdkna miesniowe serca
s3 zbudowane nieco inaczej niz
w sercu prawidtowym. Po pierw-
sze, s3 w stanie chronicznego
skurczu - tak jakby migsnie byty
caty czas napiete. Serce zuzywa
Znacznie wigcej energii niz wyni-
ka to z wykonywanego wysitku.
Poniewaz tetnice wiencowe za-
opatrujg w krew miesien serco-
wy, ktéry jest dwa razy grubszy
niz powinien, to moze dochodzic¢
do zaburzen przeptywu przez
niego krwi.

Nowy, jedyny zarejestrowany
w naszym kraju lek przyczyno-
wy nalezy do klasy tak zwanych
inhibotrow miozyny sercowe;.
Hamuje on nieprawidtowe zuzy-
Cie energii przez miesien sercowy.
Powoduje, ze migsien sercowy
rozluznia sie; nie jest przez tak
dhugi czas w skurczu; zuzywa
wiec mniej energii. Ponadto ser-
ce w sposob bardziej elastyczny
rozkurcza sie i napetnia krwig.
Mozna wiec powiedziec, ze leki
z tej grupy dziatajg przyczynowo;
nie dziatajg na objawy, tylko naich
przyczyne.

Miat Pan pacjentéw w bada-
niach klinicznych nowego leku;
jak jego stosowanie przektada-
fo sie na wystepowanie obja-
wow i na zycie pacjentow?

Prowadze pacjentéw na
takim leczeniu juz cztery lata.
Obserwujemy, ze w przypadku
regularnego stosowania terapii
przyczynowej zmniejszaja sie
objawy. To jest dla pacjentdw naj-
wazniejsze: mogg robic to, czego
wczesniej nie byli w stanie, rza-
dziej maja dusznos¢, bole w klatce
piersiowej. S3 w stanie chodzi¢ na
spacery, a czesto nawet uprawiac¢
sport, prowadzi¢ normalne zycie -
aktywne, zawodowe; gdyz choro-
ba czesto dotyczy ludzi mtodych.
Jesli oceniamy tych pacjentow za
pomoca parametrow swiadczg-
cych o tym, czy serce jest prze-
cigzone, to widac, ze obcigzenie
serca jest mniejsze. W badaniu
echo serca widzimy, ze zmniejsza
sie gradient, czyli nieprawidtowy
przeptyw krwi w lewej komorze.
Tak dzieje sie u znakomitej wigk-
szoSci pacjentow - lek poprawia
wydolnos¢.

Patrzac z dtuzszej perspekty-
wy: mozna dzieki temu zatrzy-
mac postep choroby i unikna¢
koniecznosciinwazyjnego
leczenia?

W Stanach Zjednoczonych
przeprowadzono badanie, ktére
udowodnito, ze duza czesc pa-
cjentow - ktorzy byli zakwalifi-
kowani do ablacji alkoholowej,

a otrzymali leczenie terapig przy-

czynowa, mogta uniknac zabiegu,
poniewaz czuli sie na tyle dobrze,
Ze nie byto juz wskazan, zeby go
wykonac.

Terapia przyczynowajest juz
w Polsce refundowana od
1lipca. Jakie kryteria musi
spelni¢ osrodek, by pro-
wadzic takie leczenieijacy
pacjenci moga sie do niego
zakwalifikowac?

Do leczenia mogag by¢ kwa-
lifikowani pacjenci z kardiomio-
patig przerostowa z zawezeniem
drogi odptywu lewej komory,
ktorzy maja prawidtowa kurcz-
liwos¢ serca. Pacjent powinien
mie¢ wykonane echo serca,
musi tez wiedziec, ze w trakcie
leczenia trzeba wykonywac sys-
tematycznie badania echokar-
diograficzne. Teoretycznie lek
jest juz dostepny w ramach tzw.
programu lekowego; ale w prak-
tyce osrodek, ktéry chce leczy¢
pacjentow, ma mozliwos¢ jego
zastosowania dopiero po pod-
pisaniu umowy z NFZ. Aby tak
sie stato, wojewddzkie oddziaty
NFZ musz3 ogtosic konkursy na
realizacje programu lekowego
w swoich regionach.

Sa wojewodztwa, w ktorych
juz takie konkursy zostaty
przeprowadzone przez woje-
waodzkie oddziaty NFZ; ajak

to wyglada w wojewodztwie
$laskim? Pacjenci moga juz by¢
w ten sposdb leczeni?

Na Slasku konkurs nie zostat
jeszcze ogtoszony. Nasz osrodek
jest na pewno jednym z takich,
ktore sa przygotowane do prowa-
dzenia tego rodzaju pacjentow,
dlatego chcielibysmy moc jak naj-
szybciej zaczac leczenie chorych.
Monitorujemy sytuacje i czekamy
na mozliwosc otwarcia takiego
programu w naszym osrodku.

0311182071

Pacjenci tez czekajq na mozli-
wos¢ zastosowania leczenia?

Tak; jak dotad pacjenci otrzy-
mywali ten lek w ramach badania
klinicznego, ale chcielibysmy moc
proponowac leczenie takze innym
chorym, ktdrzy stysza o takich
mozliwosciach. Wiedza jest do-
stepna, pacjenci bardzo aktywnie
szukajg informadji o leczeniu. Na
pewno liczba pacjentow kwalifi-
kujacych sie do takiego leczenia
nie bedzie bardzo duza, nato-
miast zeby zaczac leczy¢, musimy
miec¢ zgode na finansowanie od
slaskiego oddziatu NFZ.

Pacjenci majg obecnie dos¢
dobry dostep do informacji
iszybko dowiaduja sie o moz-
liwosciach leczenia w innych
regionach Polski. Ale chyba
jednak nie powinno byé¢ tak, ze
pacjenci w jednym wojewodz-
twie maja mozliwosc leczenia,
awinnym - nie..

To prawda; dostep do lecze-
nia na pewno musi by¢ porowny-
walny. Rozumiem, ze kazdy wo-
jewodzki oddziat NFZ ma pewng
specyfike, kieruje sie potrzebami
zdrowotnymi mieszkancow. Na
pewno jednak pacjenci w catej
Polsce powinni mie¢ dostep do
tego leku, niezaleznie od miejsca
zamieszkania.

Zdecydowana wiekszos¢
oddziatéw wojewaddzkich
NFZ ogtosita juz konkur-

sy narealizacje programu
lekowego dla pacjentow

z kardiomiopatia przero-
stowa, dzieki czemu chorzy
ztychregionow od pazdzier-
nika br. beda mieli dostep do
leczenia przyczynowego. Na
Slasku, pacjenci wciaz cze-
kajq na ogtoszenie konkursu
przez Slaski Oddziat Woje-
wodzki NFZ.

.(Roz)poznaj kardiomiopatie™

to ogolnopolska kampania edukacyjna majaca na celu zwiekszenie
swiadomosci na temat kardiomiopatii - groznej i mato znanej
choroby serca, ktéra w przypadku braku leczenia moze prowadzic¢
nawet do smierci. Gtowne zatozenia kampanii to:

- podniesienie poziomu wiedzy o kardiomiopatii zaréwno
wsrod spoteczenstwa, jak i w srodowisku medycznym,

- poprawa diagnostyki i leczenia kardiomiopatii w Polsce,

- zapewnienie dostepu do nowoczesnych terapii dla pacjen-

tow z kardiomiopatia,

- polepszenie jakosci zycia 0sob cierpigcych na te chorobe.

Partnerami kampanii s3 m.in. Ogoélnopolskie Stowarzyszenie
Pacjentowze Schorzeniami Serca i Naczyn .EcoSerce”
oraz Polskie Stowarzyszenie Osob z Niewydolnoscia Serca.



