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Kardiomiopatia,
co to jest?

Kardiomiopatie stanowig grupe choréb migsnia sercowego’.
Swiatowa Organizacja Zdrowia ang. World Health Organization,
WHO podzielita to schorzenie na piec typow, ze wzgledu

na przyczyne i przebieg choroby.

Kardiomiopatia:

® rozstrzeniowa (powigekszone jamy serca i zaburzona czynnos¢ skurczowa
pierwotnie lewej komory serca). Kardiomiopatia rozstrzeniowa wystepuje
najczesciej sposrod wszystkich kardiomiopatii pierwotnych, w wiekszosci
przypadkow jest uwarunkowana genetycznie. W jej przebiegu dochodzi
do uposledzenia kurczliwosci migsnia sercowego, zwykle z czasem rozwoju
obukomorowej niewydolnosci serca, poprzedzonej niewydolnosciq
lewokomorowg.

® przerostowa (pogrubienie miesnia sercowego, najczesciej lewej komory).
Kardiomiopatia przerostowa w wigkszosci przypadkéw jest uwarunkowana
genetycznie. W jej przebiegu dochodzi do niefizjologicznego przerostu
miesnia sercowego — najczesciej dotyczy to Sciany lewej komory serca
oraz przegrody miedzykomorowej. Chorobie mogg towarzyszy¢ objawy
niewydolnosci serca (w tym m.in.: dusznos¢ podczas wysitku, omdlenia, bol
za mostkiem, uczucie kotatania serca), a jej wystepowanie zwigzane jest
ze zwigkszonym ryzykiem nagtego zgonu sercowego.

[ arytmogenna prawej komory serca (miesien sercowy zastepuje tkanka
wibknista lub ttuszcz). Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
warunkowana jest genetycznie. To stosunkowo rzadkie schorzenie, o nie

do korica poznanym mechanizmie rozwoju. W przebiegu kardiomiopatii
arytmogennej dochodzi do stopniowego zastepowania kardiomiocytow
(komérek migsnia sercowego) przez komérki ttuszczowe oraz wiéknienia,

co prowadzi do postepujgcej dysfunkcji prawej komory z typowymi objawami
jej niewydolnosci i zaburzen rytmu serca.




® restrykcyjna (zesztywnienie miesnia sercowego). Kardiomiopatia
restrykcyjna wystepuje samoistnie (idiopatyczna kardiomiopatia
restrykcyjna) lub w przebiegu schorzehn prowadzqgcych do uszkadzania serca

i cech jego restrykcji (amyloidoza, sarkoidoza, zapalenie wsierdzia, twardzina
uktadowa powiktanie radioterapii, leczenie antracyklinami i inne). W jej
przebiegu dochodzi do zwtdknienia Sciany komér serca i uposledzonego
procesu rozkurczu ze wzgledu na ich nadmierng sztywnos¢. Prowadzi to

do zaburzen w napetnianiu komér w fazie rozkurczu i w efekcie réwniez
zmniejszenia rzutu serca (czyli ilosci krwi jaka jest wyrzucana z prawej i lewej
komory przy kazdym skurczu).

[ niesklasyfikowana (np. metaboliczna, alkoholowa, potogowa).

Do tej kategorii zalicza sie wszystkie pozostate typy kardiomiopatii,
ktére nie spetniajq kryteriow diagnostycznych powyzej opisanych typéw
kardiomiopatii.

Na podstawie: Richardson P, McKenna W, Bristow M, et al. Report of the 1995 World Health Organization/
International Society and Federation of Cardiology Task Force on the Definition and Classification
of cardiomyopathies. Circulation. 1996;93(5):841-842. doi:10.1161/01.cir.93.5.841.

Kardiomiopatia —
epidemiologia

Na kardiomiopatie cierpi ok. 1 na 330 Europejczykéw, a choroba moze ujawnic sig
w kazdym wieku?.

Powszechnie uwaza sig, ze znaczny odsetek
przypadkoéw kardiomiopatii zostaje zdiagnozowany
pozno lub wrecz nierozpoznany, stad powyzszy
wskaznik stanowi ,wierzchotek gory lodowej”.

Wierzchotek
gory lodowej

~1 na 330

os6b cierpi

na kardiomiopatie
(1,5 min ludzi w Unii
Europejskiej, Wielkiej
Brytanii i Norwegii)

Przypadki
. niezdiagnozowane,
Braki w zalecanych !
badaniach b’fed"e dlagnozy
potwierdzajgcych oraz péine
rozpoznanie rozpoznania

Niewystarczajgce
badania przesiewowe

Brak wiedzy, w rodzinach

Swiadomosci i edukacji
wsrod lekarzy

Zrodto: https://cardiomyopathiesmatter.org — A Policy Roadmap to improve cardiomyopathy detection
and care in Europe [dostep z dnia 16.08.2023 r.].



Kardiomiopatie —
epidemiologia

Cztery gtéwne typy kardiomiopatii rézniq sie pod wzgledem chorobowosci —
niektére wystepujqg powszechnie, inne zas zalicza sie do choréb rzadkich
(tabela 1).

Tabela 1. Cechy podstawowych typow kardiomiopatii

Szacunkowa Szacunkowy %

.. przypadkow
S . . chorobowos¢ .
Kardiomiopatia Cecha - ze stwierdzong
w populagji .
ogolnej? mutacjq
genetyczng*
Przerost
Przerostowa migsnia 1:500 30-60%
sercowego

Powigkszone
Rozstrzeniowa serce i zaburzona 1:250 20-50%
czynnos¢ skurczowa*

Miesien sercowy

Arytmogenna -
prawej/lewej/ epuje 1:2000-1:5000 50-60%
obu komér tkanka wtoknista
lub ttuszcz
Restrykcyjna Zesztywnienie Bardzo rzadka Nieokreslony

miesnia sercowego (by¢ moze do 60%)

* Moze wystgpic¢ pod koniec cigzy lub w ciggu pierwszych miesigcy po rozwigzaniu (kardiomiopatia potogowa)>.

Co sie dzieje z sercem
w kardiomiopatii?

Serce to pompa ttoczgca krew do catego organizmu.
Pracuje nieustannie, kurczqgc sie i rozkurczajgc.

Zdrowe serce Serce z kardiomiopatia
przerostowq

o Zminiejszony
przeptyw krwi
z serca

\ Wyptyw krwi
z serca

Mniej miejsca

Krew
na krew w komorze
w komorze
serca
Sciana Przerosnieta

Sciana

Serce osoby z kardiomiopatiq przerostowg moze miec
trudnosci z pompowaniem krwi do organizmu.

W rezultacie u chorych moze wystgpic brak energii, szybkie
bicie serca, b6l w klatce piersiowej lub inne objawy.



Jakie sq przyczyny
kardiomiopatii?

Podtozem niektorych kardiomiopatii czesto lub zazwyczaj sq dziedziczne mutacje
genetyczne. Przyczyne genetyczng stwierdza sie w okoto 20-60% przypadkéw
czterech najwazniejszych typow kardiomiopatii (tabela 1)'34.

Kardiomiopatie sg najpowszechniej wystepujgcymi dziedzicznymi chorobami serca.
Wedtug rejestru Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego ang. European Society

of Cardiology, ESC niemal dwie pigte chorych na kardiomiopatie ma w rodzinie inne
przypadki tej choroby®.

Kto jest zagrozony
kardiomiopatiqg?

Kardiomiopatia przerostowa
moze dotyczy¢ kazdego,

bez wzgledu na wiek,

pte¢ czy pochodzenie
etniczne.

Zagrozenia
dla pacjenta

Ryzyko nagtej Smierci sercowej jest dla pacjentow
z kardiomiopatig najbardziej niepokojgcym aspektem
tej choroby’.

Kardiomiopatie sqg czesto przyczyng nagtej Smierci sercowej
u 0s6b niezdiagnozowanych — zatrzymanie pracy serca moze
by¢ pierwszym objawem choroby, takze u ludzi mtodych

i aktywnych.

Co wazne, kardiomiopatie sq gtéwna przyczyng nagtej Smierci
sercowej u mtodych sportowcow'®'". Przypadki tej choroby

u znanych zawodnikéw budzq powszechne zainteresowanie

i stanowiqg podstawe i stanowiq podstawe zalecen
wprowadzenia badan przesiewowych".,



Jakie sq objawy Objawy
kardiomiopatii? kardiomiopatii przerostowej

e zawroty gtowy e niewyjasnione
lub zaburzenia przewlekte
rownowagi zmeczenie

Kardiomiopatia przerostowa
jest opisywana jako

»2ukryta choroba”, czyli
trudna do zdiagnozowania.
Nasilenie objawéw

i przebieg choroby bywajqg r-)
rozne. e szybkie bicie g‘ e bél w klatce
serca (palpitacje, * piersiowej
kotatania serca)
I,
e omdlenia J_k e szmer nad
sercem
U wigkszosci zdiagnozowanych pacjentéw wystepujg schorzenia sercowe, takie jak
niewydolnos¢ i arytmie®, ktére z czasem moggq ulec nasileniu. Mogg one mie¢ powazne
konsekwencje dla pacjentéw, zwigkszac ryzyko wczesnej Smierci sercowo-naczyniowej
i wymagac leczenia stosowanego przez cate zycie, o ile jest ono dostepne.
U czesci pacjentdéw objawy sqg nieznaczne lub tez nie wystepujg, a kardiomiopatia
bywa nierozpoznana, o ile nie spowoduje powiktan prowadzgcych do Smierci. W przypadku wystgpienia
e dusznosc¢ ktéregokolwiek z powyzszych
objawéw wazne jest,

aby zwrécic sie o pomoc
do lekarza.

— 10 — — 11—



/naczenie
wczesnej diagnozy

Rozpoznawanie kardiomiopatii
przerostowej na wczesnym
etapie jest bardzo wazne,
bo umozliwia szybkie
wdrozenie leczenia

i wprowadzenie zmian
w stylu zycia’s.

Tymczasem kardiomiopatia przerostowa czesto pozostaje nierozpoznana'
lub zostaje zdiagnozowana pézno, kiedy doszto juz do znacznych uszkodzen lub
powaznych powiktan.

Brak rozpoznania i btedy w diagnozie szczegélnie czesto dotyczg pacjentéw

mtodszych i sportowcow. Z uwagi na fakt, ze chorzy z kardiomiopatiqg sq czesto
mitodzi i wydajg sie zdrowi, ich objawy sq bagatelizowane.

/naczenie
wczesnej

diagnozy

Na co zwrdci¢ uwage podczas wizyty
u lekarza.

Lekarz moze podejrzewac kardiomiopatie
przerostowq, jesli:

e kto$ z Twojej rodziny ma kardiomiopatie przerostowg;
e masz objawy, takie jak szmer nad sercem;

e twoje serce funkcjonuje w nieprawidtowy sposéb —
wystepujg nieprawidtowosci w elektrokardiogramie (EKG)
lub badaniu echokardiograficznym (ECHO serca).

Jezeli lekarz podejrzewa kardiomiopatie przerostowq
moze zapytac o:

e historie zdrowia serca Twojej rodziny;

e historie zdrowia Twojego serca.

Aby rozpozna¢ kardiomiopatie przerostowq,
lekarz musi przeprowadzi¢ szereg badan
diagnostycznych, w tym:

o elektrokardiogram (EKG) lub badanie echokardiograficzne
(ECHO serca);

e rezonans magnetyczny serca, gdy echokardiogram
nie dostarcza wszystkich informacji potrzebnych lekarzowi
do potwierdzenia lub wykluczenia kardiomiopatii
przerostowej;

e badania genetyczne (lub potwierdzenie rodzinnej historii
kardiomiopatii przerostowej) w przypadku wqtpliwosci
diagnostycznych.



Postepowanie terapeutyczne

. .-
w kardiomiopatii Czy wiesz, ze...:

Urzqdzenia do elektroterapii e Kardiomiopatia przerostowa wystepuje czeSciej u mezczyzn
tj. implantowane kardiowertery-defibrylatory ang. ? niz u kobiets.
implantable cardioverter-defibrillator, ICD — czasem
w potaczeniu ze stymulatorem resynchronizujgcym o . L . . . 15
poprawiajacym czynnos¢ serca — w celu leczenia e Objawy mogg sie¢ ujawnic w kazdym wieku™.

Leki groznych dla zycia zaburzen rytmu
stosowane serca i zapobiegania nagtej Smierci sercowej e Choroba moze nie ujawniac sie przez wiele lat, by nagle
w zwigzku z objawami objawic sie np. po nagtym i intensywnym wysitku.

niewydolnosci

i zaburzen rytmu L . . L
 Kardiomiopatie sqg najczestszg przyczynag nagtej Smierci

serca
QM& sercowej wsrod mtodych sportowcow’™.

e Kardiomiopatie sq jedng z gtéwnych przyczyn przeszczepow
serca’®.

¢ Przyczyne genetycznq stwierdza sie w okoto 20-60%
przypadkéw czterech najczestszych rodzajow
kardiomiopatii'3“.

,,z‘; F%% e W sytuacji rozpoznania kardiomiopatii zaleca sie stworzenie
I

drzewa genetycznego w celu oceny obcigzenia chorobqg
w rodzinie i wykonanie badan przesiewowych u bliskich
krewnych, co pozwoli na rozpoznanie kolejnych przypadkéw

Zabieg kardiochirurgiczny . Czasem niezbedny jest na wczesniejszym etapie choroby'.
(np. ablacja cewnikowa), ktérej ((e‘.z.\‘, przeszczep serca lub
celem jest eliminacja arytmii lub e zastosowanie urzgdzenia Kardi . . e byé . .
niedomykalnosci zastawek serca z—< Wspomagajgcego prace * Kardiomiopatia przer_OStqwa moze .y cwy n'S.ZCZGJqu
komér — kardiomiopatie chorobg serca, ograniczajgcg funkcjonowanie fizyczne
sq gtéwngq przyczyng i pogarszajgcg ogbdlne samopoczucie, stwarzajqc takze
przeszczepow serca’>' istotne zagrozenie nagtym zgonem sercowym'”.

Zmiana stylu zycia
w celu uyrzymania optymalnego
stanu zdrowia (w tym zmiana diety, pilnowanie - - - -
masy ciata, ograniczenie uzywek, unikanie Zgtos sie do lekarza, jesli w twojej rodzinie wystepowata

rywalizacji sportowej) oraz stosowanie lekéw kardiomiopatia przerostowa.
modyfikujacych przebieg choroby

Popros o badania, jesli zdarzajq ci sie¢ omdlenia
lub niepokojace objawy.

— 14— — 15 —



Notatki




Notatki

Przypisy:

1.

10.

11.
12.
13.

14.

15.

16.
17.

Elliott P, et al. Classification of the cardiomyopathies: a position statement from the European Society of Cardiology Working
Group on Myocardial and Pericardial Diseases. Eur Heart ] 2008; 29: 270-6.

European Society of Cardiology Cardiomyopathy and Myocarditis Registry website. www.escardio. org/Research/Registries-&-
surveys/ Observational-research-programme/ Cardiomyopathy-and-Myocarditis-Registry [dostep z dnia 16.08.2023 r.].

McKenna WJ, Judge DP. Epidemiology of the inherited cardiomyopathies. Nat Rev Cardiol 2021; 18: 22-36.

Wilde AAM, et al. European Heart Rhythm Association (EHRA)/Heart Rhythm Society (HRS)/Asia Pacific Heart Rhythm Society
(APHRS)/Latin American Heart Rhythm Society (LAHRS) Expert Consensus Statement on the State of Genetic Testing for
Cardiac Diseases. Heart Rhythm 2022; 19: e1-e60.

Bauersachs J, et al. Pathophysiology, diagnosis and management of peripartum cardiomyopathy: a position statement from
the Heart Failure Association of the European Society of Cardiology Study Group on peripartum cardiomyopathy. Eur J Heart
Fail 2019; 21: 827-43.

Charron P, et al. The Cardiomyopathy Registry of the EURObservational Research Programme of the European Society of
Cardiology: baseline data and contemporary management of adult patients with cardiomyopathies. Eur Heart ] 2018; 39:
1784-93.

Elliott PM, et al. 2014 ESC Guidelines on diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy: the Task Force for the
Diagnosis and Management of Hypertrophic Cardiomyopathy of the European Society of Cardiology (ESC). Eur Heart ] 2014;
35:2733-79.

Pinto YM, et al. Proposal for a revised definition of dilated cardiomyopathy, hypokinetic non-dilated cardiomyopathy, and its
implications for clinical practice: a position statement of the ESC working group on myocardial and pericardial diseases. Eur
Heart J 2016; 37: 1850-8.

Stiles M, et al. 2020 APHRS/HRS expert consensus statement on the investigation of decedents with sudden unexplained death
and patients with sudden cardiac arrest, and of their families. Heart Rhythm 2021; 18: e1-e50.

D’Ascenzi F, et al. Causes of sudden cardiac death in young athletes and non-athletes: systematic review and meta-analysis:
Sudden cardiac death in the young. Trends Cardiovasc Med 2022; 32: 299-308.

Castelletti S, et al. Indications and utility of cardiac genetic testing in athletes. Eur J Prev Cardiol 2022; 29: 1582-91.
Maron BJ. Clinical Course and Management of Hypertrophic Cardiomyopathy. N Engl ] Med 2018; 379: 655-68.

Lannou S, et al. The Public Health Burden of Cardiomyopathies: Insights from a Nationwide Inpatient Study. J Clin Med. 2020;
9:920.

Deutschen Stiftung fir Organtransplantation. Organ Donation and Transplantation in Germany 2021 [in German].
https://dso.de/organspende/statistiken-berichte/jahresbericht [dostep z dnia 16.08.2023 r].

Basit H, Brito D, Sharma S. Hypertrophic Cardiomyopathy. [Updated 2023 Apr 7]. StatPearls Publishing; 2023 Jan. Available
from: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430788/ [dostep z dnia 05.10.2023].

https://www.mayoclinic.org/tests-procedures/heart-transplant/about/pac-20384750 [dostep z dnia 09.10.2023 r].
Ciarambino T, Menna G, Sansone G, Giordano M. Cardiomyopathies: An Overview. Int J Mol Sci. 2021 Jul 19;22(14):7722.



MIED Re2um1 - BADA) $ERCE!

Wszelkie przypadki podejrzenia wystgpienia dziatania niepozgdanego zwigzanego ze stosowaniem produktéw leczniczych nalezy zgtasza¢ do Urzedu
Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobéw Medycznych i Produktéw Biobdjczych, korzystajqc z nastepujgcych danych kontaktowych:

Departament Monitorowania Niepozgdanych Dziatar Produktéw Leczniczych

Urzqd Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyroboéw Medycznych i Produktow Biobojczych
Al. Jerozolimskie 181 C, 02-222 Warszawa

tel.: 22 492 13 01, faks: 22 492 13 09, strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov

W celu zgtoszenia podejrzenia wystgpienia dziatania niepozgdanego produktu leczniczego firmy Bristol Myers Squibb oraz uzyskania dodatkowych
informacji dotyczacych stosowania tego produktu leczniczego nalezy skontaktowac sie z Informacjg Medyczna firmy Bristol Myers Squibb dostepng
pod numerem telefonu: 22 260 64 04 lub e-mailem: informacja.medyczna@bms.com.
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