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Pacjenci z amyloidozg
transtyretynowa serca czekaja
na program lekowy ratujacy zycie

o najnowszych standardach postepowania i o tym, dlaczego pacjenci potrzebuja terapii przyczynowej, rozmawiamy
z prof. dr. hab. n. med. Przemystawem Mitkowskim z Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu, kierownikiem Pracowni

Elektroterapii I Kliniki Kardiologii.

| Co wiemy dzis$ o amyloidozie transtyretynowej?

Amyloidoza transtyretynowa to jednostka choro-
bowa, ktdra rozwija si¢ podstepnie i jest obcigzona
bardzo ztym rokowaniem. To choroba bardzo
rzadka. Dzigki doswiadczeniu dzialajacych w Pol-
sce osrodkow zajmujacych sie chorobami rzadki-
mi udalo si¢ stworzy¢ system diagnostyczny opar-
ty na wytycznych migdzynarodowych towarzystw
naukowych. Udalo si¢ takze rozszerzy¢ sie¢ osrod-
kow zajmujacych si¢ ta jednostka chorobowa. Co
wazniejsze, po rozpoznaniu choroby jestesmy
w stanie zaproponowa¢ skuteczne leczenie.

W tej chwili w Polsce leczeniem przyczynowym
objetych jest 93 pacjentéw. Stosujemy je dzieki
programowi charytatywnemu wytworcy leku, co
pozwala nam zdecydowanie poprawi¢ rokowania
chorych. Dzi§ wiemy, ze stosowanie leku tafamidis
umozliwia pacjentom powrét do pracy, a wigc nie
tylko dluzsze przezycie, lecz takze utrzymanie
aktywnosci zawodowe;.

| Wspomniat pan o wytycznych
miedzynarodowych. Co wiasciwie zmieniaja one
w podejsciu do chorych na ATTR?

Jestem przekonany, ze przede wszystkim tworza
pewng forme $wiadomosci istnienia tej jednostki
chorobowej. Mamy doskonaty polski dokument
opublikowany w 2023 r. - stanowisko ekspertow
Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego doty-
czace amyloidozy transtyretynowej. Omowiono
w nim kompleksowo miedzy innymi diagnostyke
réznicowy, w tym ,,czerwone flagi dla diagnosty-
ki”. Przyktadowo - grubo$¢ miesnia niemajaca
odzwierciedlenia w badaniu elektrokardiogra-
ficznym juz powinna stanowi¢ przestanke do dal-
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Mamy narzedzia i system opieki oraz
doswiadczone osrodki. Istotne jest
wprowadzenie w ramach programu
lekowego terapii, ktora bedzie w pelni
refundowana

szych dziatan. Dokument wskazuje takze osrodki,
ktdre zajmuja si¢ tym problemem. Kompendium
wiedzy jest juz dostepne dla lekarzy.

| Jakie sg najpilniejsze potrzeby w zakresie

leczenia pacjentéw z ATTR z perspektywy

klinicysty? Co pomogtoby poprawic jakos¢

zycia pacjentéw poprzez stabilizacje choroby

i zmniejszy¢ liczbe nagtych hospitalizacji

z powodu zaostrzenia niewydolnosci serca,

a takze zredukowac liczbe przedwczesnych

zgonow?
Niestety choroba nierozpoznana rozwija sie
w bardzo ztym kierunku, poniewaz powoduje
odkladanie si¢ zlogéw transtyretyny, ktora jest
biatkiem no$nikowym dla tyroksyny i ulega nie-
prawidlowym przemianom. Tetramer, rozkladajac
sig, tworzy mniejsze czasteczki, ktore wlasnie
mogga sie odklada¢ w sercu, co prowadzi do roz-
woju niewydolnosci serca. Moze to by¢ réwniez
przyczyna zmian w innych ukladach, takich jak
uklad nerwowy czy stawowo-szkieletowy, rdzen
kregowy. Posta¢ sercowa jest najczestsza. Niewy-
dolno$¢ serca z zachowang frakcja wyrzutowa
spowodowana ATTR niestety nie poddaje si¢ kla-
sycznemu leczeniu. Dlatego konieczne jest zasto-
sowanie terapii przyczynowej, czyli tafamidisu.
Kilka miesigcy temu po raz trzeci zostal zlozony
wniosek o jego refundacje.
Mysle, ze udalo sie stworzy¢ swiadomos¢ istnie-
nia ATTR jako odrebnej jednostki chorobowe;.
Amyloidoza kojarzy si¢ nam z amyloidozg tancu-
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W Polsce
leczeniem

przyczynowym
objetych jest

92 chorych na
ATTR. Stosowanie
leku tafamidis
umozliwia
pacjentom nie
tylko dluzsze
przezycie, lecz
takze utrzymanie
aktywnosci
zawodowej

Fot. Patryk Rydzyk

chow lekkich, czyli schorzeniem hematologicz-
nym, ktére zupelnie inaczej przebiega i wymaga
innego leczenia. W ramach tej postaci przyrostu
mie$nia komor serca tez wydzielono te jednostke
i podkreslono to w zaleceniach Europejskiego
Towarzystwa Kardiologicznego opublikowanych
w tym roku. Amyloidoza nie idzie $ciezkg kardio-
patii przerostowej. Musi by¢ usunieta z tej Sciezki
i leczona swoiscie. I kolejna bardzo istotna rzecz
- mamy réznego rodzaju choroby spichrzeniowe,
ale charakter tego spichrzenia jest inny i inaczej
powinnismy je leczy¢.

Podsumowujac — mamy narzedzia i system opieki
oraz doswiadczone osrodki. Istotne jest wpro-
wadzenie w ramach programu lekowego terapii,
ktora bedzie w pelni refundowana.

| Jak powinna wyglada¢ optymalna sciezka
chorego na ATTR? Mamy narzedzia, system
opieki, doswiadczone osrodki. Czekamy na
refundacje kluczowego leku. Co zrobic, aby
ATTR byta szybciej wykrywana?
Nalezy podkresli¢ potrzeby edukacyjne wsrod
lekarzy — mam na mysli edukacje juz na etapie
studiow. Powinny by¢ oddzielne zajecia po$wigco-
ne tej jednostce chorobowej. Niech to beda nawet
dwie godziny zaj¢¢. Dlaczego? Poniewaz dosy¢
tatwo jest wysnu¢ podejrzenie ATTR. Jezeli chory
tatwo si¢ meczy, wykonujemy badanie echokar-
diograficzne, ktore jest typowym badaniem przy
takim objawie, a ponadto badanie elektrokardio-
graficzne. Kiedy widzimy pogrubienie $cian w ba-
daniu echokardiograficznym, a nie widzimy cech
przerostu w badaniu elektrokardiograficznym,
to juz jest pierwsza przestanka, aby rozszerzy¢
diagnostyke w celu potwierdzenia lub wyklucze-
nia obecnosci tej choroby. Jezeli do tego mamy
jeszcze wade zastawki aortalnej albo wystepuje
zespol ciesni nadgarstka, to prawie na pewno
prawdopodobienstwo wystepowania amyloidozy
transtyretynowej dramatycznie wzrasta. Wtedy
trzeba przekaza¢ chorego do jednego z dziesigciu
osrodkow, zeby dokonczy¢ diagnostyke, wykonu-
jac badanie radioizotopowe, potwierdzi¢ rozpo-
znanie i skierowa¢ go na leczenie - mam nadzieje
- w ramach programu lekowego.
Rozmawiata Agnieszka Starewicz-Jaworska
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