STRESZCZENIE

Kardiomiopatia przerostowa (ang. hypertrophic cardiomyopathy, HCM) jest najczgstsza
monogenowg dziedziczng chorobg serca. Wraz z wydtuzajacym si¢ czasem zycia populacji, wzrasta
liczba os6b z HCM 1 niewydolnos$cia serca (ang. heart failure, HF), ktora stanowi obecnie gtownag
przyczyn¢ ich zgondéw. Progresje do zaawansowanej HF obserwuje si¢ u nawet 17% tych
pacjentow. Zaburzona geometria lewej komory serca czesto stanowi skuteczng  barierg
do wszczepienia urzadzenia wspomagajacego prace lewej komory (ang. left ventricular assist
device, LVAD). Stad wickszo$¢ pacjentow z HCM, ktorzy rozwijajg zaawansowang HF,
jest kierowana na przeszczepienie serca (ang. heart transplantation, HT).

Obecnie dostepne dane na temat profilu klinicznego, jego ewolucji na przestrzeni lat,
wynikoéw oczekiwania na przeszczep w dobie roznych systemow alokacji serca, przebiegu okresu
przed- i pooperacyjnego oraz wynikow po HT u pacjentow z HCM, w porownaniu z najczesciej
spotykanymi w praktyce klinicznej kardiomiopatiamii, sg bardzo ograniczone.

Seri¢ publikacji otwiera artykut zatytutlowany Long-term post-transplantation outcomes
in patients with hypertrophic cardiomyopathy: Single-center 35-year experience. Celem pracy
bylo przeprowadzenie doglgbnej analizy cech klinicznych pacjentéw z kardiomiopatig przerostowa,
ktorzy przeszli przeszczepienie serca, analiz¢ przebiegu ich okresu  okotooperacyjnego,
a takze krotko- 1 dlugoterminowych wynikow po przeszczepie. Nastepnie dane 1 wyniki pacjentow
kardiomiopatig przerostowg zostaty poréwnane z danymi pacjentow z kardiomiopatig rozstrzeniowg
1 niedokrwienng.

W tej jednoosrodkowej retrospektywnej analizie porownano dane 319 dorostych pacjentdéw, ktorzy
przeszli pierwsze jednonarzagdowe przeszczepienie serca w latach 1984-2019: 24 pacjentow
z HCM, 160 =z kardiomiopatia niedokrwienng (ang. ischemic cardiomyopathy, ICM)
1 135 z kardiomiopatig rozstrzeniowg (ang. dilated cardiomyopathy, DCM). W chwili umieszczenia
na liscie oczekujacych na HT, pacjenci z HCM byli mtodsi niz ich odpowiednicy z ICM oraz DCM

(41,3£12,9 vs. 56,6£7,9 vs. 48,3+13,3 lat, p<0,01), rzadziej chorowali na cukrzyce



(8% vs. 38% vs. 23%, p<0,01), nadci$nienie tetnicze (25% vs. 51% vs. 35%, p=0,03),
hiperlipidemi¢ (30% vs. 94% vs. 39%, p<0,01), a w chwili przeszczepienia serca, byli rzadziej
pomostowani LVAD (12,5% vs. 26% vs. 26%, p<0,01). Bezposrednio po przeszczepieniu, biorcy
z HCM czgsciej niz osoby z ICM i DCM wymagali przedtuzonego (>7 dni) wsparcia lekami
inotropowymi (37% vs. 12% vs. 17%, p=0,02), krétkoterminowego mechanicznego wspomagania
krazenia (ang. mechanical circulatory support, MCS) (45% vs. 13% vs. 14%, p<0,01) czy terapii
nerkozastgpczej (55% vs. 19% vs. 24%, p<0,01). Przezywalno$¢ po HT u pacjentéw z HCM, ICM
oraz DCM wynosita odpowiednio: po 1 roku 92%, 90%, 90%, p=0,97, po 5 latach 79%, 78%, 82%,
p=0,59, a po 10 latach 67% vs. 62% vs. 69%, p=0,04.

Nasze badanie wykazalo, ze biorcy przeszczepu serca z historig kardiomiopatii przerostowej byli
mtodsi 1 mniej obcigzeni chorobami wspotistniejacymi niz osoby z kardiomiopatig rozstrzeniowa
czy niedokrwienng. Pomimo bardziej skomplikowanego bezposredniego okresu pooperacyjnego

u biorcoOw z kardiomiopatia przerostowa, ich krotkoterminowa przezywalno$¢ po przeszczepieniu
serca byta porownywalna z ta u biorcow z kardiomiopatig rozstrzeniowa i niedokrwienng. Podczas
gdy dlugoterminowa przezywalno$s¢ po HT wsrdd biorcéw z kardiomiopatia przerostowq

1 rozstrzeniowg byta porownywalna, 10-letnia przezywalno$¢ wsrod biorcow z kardiomiopatiag
przerostowa byta wyzsza niz u biorcoOw z kardiomiopatig niedokrwienna.

W artykule zatytutowanym Heart Transplantation Qutcomes in Patients With
Hypertrophic Cardiomyopathy in the Era of Mechanical Circulatory Support, dokonaliSmy,
na poziomie mi¢dzynarodowym, analizy ewolucji cech klinicznych oraz wynikow przeszczepienia
serca  u pacjentow z kardiomiopatia  przerostowa na przestrzeni dwoch er:
przed i po rozpowszechnieniu stosowania mechanicznego wspomagania krazenia (odpowiednio Era
1: 1998-2007 i Era 2: 2008-2017). Nastepnie dane i wyniki pacjentéw z kardiomiopatig przerostowa
zostalty poréwnane z danymi i wynikami pacjentow z kardiomiopatia niedokrwienng
1 rozstrzeniowg. Korzystajac z migdzynarodowego rejestru International Society for Heart and Lung

Transplantation w Erze 1 zidentyfikowaliSmy: 742 biorcow z HCM, 15 964 z kardiomiopatig



rostrzeniowq (ang. nonischemic cardiomyopathy, NICM) i 14 140 z ICM, a w Erze 2: 1 211 biorcow
z HCM, 20 394 z NICM 1i 12 986 z ICM. Na przestrzeni dwéch er, u biorcow z HCM
zaobserwowano wzrost liczby wykonanych przeszczepow (A=63%), a w chwili kiedy odpowiedni
dawca organu zostat znaleziony wzrost odsetka wszczepionych kardiowerterow-defibrylatorow
(67% vs. 89,1%, p<0,01), trend czestszej hospitalizacji w oddziale intensywnej opieki medycznej
27,1% vs. 32,2%, p=0,07), wzrost odsetka pacjentow wspieranych kontrapulsacja
wewnatrzaortalng (ang. intra-aortic balloon pump, IABP) (2,4% vs. 6,3%, p<0,01). Mimo to,
odsetek pacjentdow z wysokim poziomem stanu czynnosciowego przed HT wzrdst w tej grupie
(16% vs. 31,1%, p<0,01). Na przestrzeni dwéch analizowanych er, wérdd biorcow z HCM 1-roczna
1 5-letnia przezywalno$¢ po HT byty poréwnywalne. W Erze 2, biorcy z HCM w pordéwnaniu

z biorcami z NICM i ICM, w chwili kiedy odpowiedni dawca organu zostat znaleziony byli czesciej
hospitalizowani w oddziale intensywnej opieki medycznej (32,2% vs. 27,8% vs. 26,4%), czesciej
wspierani lekami inotropowymi (44,1% vs. 36,3% vs. 33,8%, p<0,01). We tej samej erze, 1-roczna
1 5-letnia przezywalno$¢ po HT byly wyzsze u pacjentow z HCM w poréwnaniu z grupa z ICM
(odpowiednio, 83,4% vs. 82,4%, p<0,01; 76,9% vs. 70%, p<0,01) i poréwnywalne z kohorta

z NICM (odpowiednio, 85,3% vs. 87%, p=0,5; 78,2% vs. 76,1%, p=0,6).

Nasza praca jest pierwsza w literaturze $wiatowej miedzynarodowa analizg ewolucji profilu

1 wynikow przeszczepienia serca u pacjentow z kardiomiopatia przerostowa. Zaobserwowany

na przestrzeni dwoch er wzrost odsetka pacjentéw z kardiomiopatia przerostowa z kardiowerterem-
defibrylatorem oraz dobrym stanem czynno$ciowym w momencie przeszczepienia serca dowodzi
znacznego postepu w leczeniu tych pacjentow. Pomimo, iz we wspolczesnej erze (Era 2)
powszechnego stosowania mechanicznego wspomagania krazenia pacjenci z kardiomiopatig
przerostowa oczekujacy na przeszczepienie serca znacznie czesciej niz w Erze 1 byli wspierani
kontrapulsacja wewnatrzaortalng 1 wykazali trend czgstszej hospitalizacji na oddziale intensywnej
terapii medycznej, ich krotko- i dlugoterminowe wyniki po przeszczepieniu serca pozostaly

niezmienione na przestrzeni dwoch dekad i korzystne w poréwnaniu z wynikami biorcow



z kardiomiopatig rozstrzeniowq i niedokrwienng.

W kolejnym artykule zatytulowanym Impact of the New Heart Allocation System
on the Medium-Term Qutcomes in Patients With Hypertrophic Cardiomyopathy, celem bylo
zbadanie wplywu wprowadzenia nowego systemu alokacji serca na $miertelnos¢
w trakcie oczekiwania na organ oraz po przeszczepieniu serca u osob z kardiomiopatig przerostowa
na podstawie modelu amerykanskiego.

Korzystajac z narodowego rejestru przeszczepoOw United Network for Organ Sharing,
przeprowadziliSmy analiz¢ pordwnawcza poziomu $miertelnosci w czasie oczekiwania
na przeszczep oraz po HT u biorcow z HCM przed i po zmianie systemu alokacji serca w Stanach
Zjednoczonych (odpowiednio, Era 1: od 17 pazdziernika 2015 do 17 pazdziernika 2018 r.
1 Era 2: od 18 pazdziernika 2018 do 18 pazdziernika 2021 r.). W badanym okresie
zidentyfikowali§my 665 pacjentow z HCM, ktorzy byli wpisani na list¢ oczekujacych na HT
(Era 1: n=304; Era 2: n=361). W ramach nowego systemu alokacji serc wskaznik przeszczepien
wsrod tych pacjentow byt wyzszy (odpowiednio Era 1 i Era 2, 1 rok: 66,8% vs. 72,8%, p<0,01;
3 lata: 80,1% vs. 84,7%, p<0,01), podczas gdy $miertelno$¢ na liscie oczekujacych pozostata
niezmieniona. tacznie 444 pacjentow z HCM przeszto HT (Era 1: n=204; Era 2: n=240).
W Erze 2 czas oczekiwania na HT byt krotszy (151+188 vs. 90+134 dni, p<0,01), a pacjenci
rzadziej byli wspierani lekami inotropowymi (49,5% vs. 30,8%, p<0,01), ale czg$ciej IABP (10,3%
vs. 19,6%, p<0,01). W ciggu dwoch analizowanych er (odpowiednio, Era 1 i1 Era 2), przezywalno$¢
po HT byla porownywalna: po 1 roku: 92,6% vs. 92,5%, a po 3 latach: 89,7% vs. 88,8%, p=0,6.
Nasze badanie wykazato, ze mimo, iz od chwili wprowadzenia nowego systemu alokacji serc
u pacjentéw z kardiomiopatia przerostowa zaobserwowano wzrost wskaznika przeszczepien,
$miertelno$¢ podczas oczekiwania na oraz po przeszczepieniu serca pozostaly niezmienione. Dalsze
zmiany w systemie alokacji sg niezb¢dne w celu zredukowania $miertelnos$ci u pacjentow z HCM
w trakcie oczekiwania na przeszczep.

Seri¢ publikacji zamyka artykul zatytutlowany Hypertrophic Cardiomyopathy: From



Medical Treatment to Advanced Heart Failure Therapies, w ktérym dokonaliémy przegladu
literatury dotyczacej strategii leczenia pacjentow z kardiomiopatia przerostowa w rdznych
jej stadiach. Dla pacjentéw z kardiomiopatia przerostowa, ktoérzy rozwing zaawansowang
niewydolno$¢ serca, przeszczepienie serca pozostaje zlotym standardem. Jednak jak wykazaly,
gléwnie jednoosrodkowe, badania, dla pacjentow z kardiomiopatia przerostowa

1 koncoworozkurczowym wymiarem lewej komory pomiedzy 46 a 70 mm urzadzenie

wspomagajace prac¢ lewej komory pozostaje realng alternatywa.



