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10 Steering Commitee Members

130 Task Forces Members

290 Posters Presentations
15 youn lnvestigatorAwards
1. Pathology & Pathobiology »
2. Genetics & Genomic

3. Definitions & Classifications

4. Pathophysiology (focusing on exercise and RV) 1070 Attendees

5. Epidemiology & Registries 18% of Companies
6. Diagnosis & Prognosis

7. Therapy - Standard of Care
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9. New Trials Design & New Therapies
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Nadcisnienie ptucne, to:

Grupa chorob, w ktérej naczynia w ptucach tracg
droznosc

Krew nie ptynie przez ptuca swobodnie | nie nabiera
wystarczajgcej ilosci tlenu

Serce musi pracowac ciezej, zeby przepompowac
Krew przez ptuca



Objawy tetniczego nadcisnienia ptucnego

Wczesne:
- dusznos¢ przy duzych wysitkach — np. po wejsciu na 3 pietro...
- zte samopoczucie

- brak kondycji — meczliwosc¢

Echokardiografia (ECHO serca, UKG)

- podstawowg metodg
diagnostyczng!!!

- Krwioplucie
- Bodle w klatce piersiowej
- Zastabniecia, utraty przytomnosci

Nagly zgon lub zgon z powodu niewydolnosci serca



Potrzeba wiekszej swiadomosci
nadcisnienia ptucnego

* Oproéocz podobnej nazwy brak podobienstw do
nadcisnienia tetniczego systemowego

* Czas do diagnozy > 2 lata
wczesniejsze diagnozy
mtodzi: anemia, astma, otytos¢, nerwica
starsi: ch. wiencowa, POChP, nwd serca, starosc

75% pacjentow ma stawiane w Il i IV klasie NYHA



www.phapolska.org

Miedzynarodowy Dzien Nadcisnienia Ptucnego
Do utraty tchu dla chorych na nadcisnienie ptucne


http://www.phapolska.org/

Pacjenci z nadcisnieniem ptucnym
epidemiologia w ., Polsce (3-4 tys.)

Obecnie 800 pacjentow

Ok. 500 pacjentéw/rok

2?2?2222

2?22?2727



Early Stage

Remodeling

Advanced stage

Vasoconstriction

Hypertrophy of
smooth muscle cells (media)

Intimal proliferation

Hypertrophy of
smooth muscle cells

Adventitial and
intimal proliferation

In situ
thrombosis

Plexiform
lesions

Gaine, JAMA 2000



Endothelin pathway Prostacyclin pathway
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Na podstawie Humbert M N Engl J Med 2004; 351: 1425-1436



NIH USA Registry 1981-1985

32 osrodki w USA,

n=187, Kobiety/Mezczyzni — 1.7:1
Sredni wiek 36 £ 15 lat

mediana czasu przezycia : £.5 iat

ricn S, et al. Ann Intern Med 1987;
107:216-23

D’Alonzo GE, et al. Ann Intern Med.
1991;115:343-9

Pierwotne nadcisnienie ptucne: 1-2/ 1

min

Abenhaim L, et al. NEJM 1996: 335:609-16



Rokowanie w leczonym ,,konwencjonalnie”
Tetniczym Nadcisnieniu Ptucnym (TNP)

Rak Ptuca

Tetn. Nadc. Pt.- Zaaw.

Rak Jelita Grubego
Rak Piersi
Rak prostaty
TNP - Objawowe

TNP — Skgpoobjawowe
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SPANISH

CHINESE

GERMAN

SURVIVAL FORM MODERN
REGISTRIES




Program lekowy TNP
22 osrodki dla dorostych + 6 pediatria

Nowosci 2012
Gdansk,Debinki(2->1)

Szczecin,PAM
Szczecin,Arkonska

Biatystok,
Szp. Uniwersytecki

Bydgoszcz,Biziela

Litewska W-wa, Szaserow

® IGiCh® ®"@ CZD
Poznan,PSK 5 W-wa, WoloskaIK Anln

Poznan,Dluga

- Lodz, Szp. Bieganskiego
Lubin | ol Lublin,
Wroctaw, - Al.Krasnicka

Watbrzych, Kamienskiego
Sokotowskiegd® @ ‘ 1 Lublin, PSK4
Zabrze,
Zabrze, SCChS Szp Specjalistyczny

o Katowme Ziotowa (1 >2)
o
- Krakow, JPII




TNP — w schytkowym okresie
(kwalifikacja do przesczepu)




Pacjent z ,,idiopatycznym” NP

o ' * Mezczyzna

* 69 lat,

* Nadcisnienie tetnicze

* cukrzyca,

* dyslipidemia,

* Choroba wiencowa, po stentowaniu tetnic
wiencowych

Rejestr COMPERA (Niemcy)
50% pacjentéw > 70 r. zycia



%

D S POSIMON PODSUMOWANIE

* Grupa | — tetnicze nadcisnienie ptucne

— ,laboratorium postepu ,, - genetyka, biologia molekularna,
nowe molekuty, czysty model niewydolnosci PK

— ,,Rare disesase” — ale juz dostrzegalna przez lekarzy praktykow
— Zmiana fenotypu chorych
* Grupy llilll-zylne i hipoksemiczne nadcisnienie ptucne
— najwiekszy problem z diagnostykg roznicowa
— kwalifikacja do leczenia ,,jak w TNP”
* Grupa IV — zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne
— postac¢ NP pozwalajaca na wyleczenie
— kardiochirurgia leczeniem z wyboru
— farmakoterapia zdecydowanie mniej skuteczna



Problemy do rozwigzania w TNP w PL

- Wczesniejsze rozpoznanie choroby — szansa na
skuteczniejsze leczenie

- Wiasciwa diagnostyka roznicowa — ,leki na TNP sg
dla pacjentow z TNP”

- Zmiana zasad refundacji farmakoterapii —
- leczenie od wczesniejszych okresow NYHA,
- wieksze mozliwosci dostepu do terapii ztozonych,
- usuniecie uprzykrzajgcych zycie pacjentom ograniczen
(musi odbierac lek osobiscie w osrodku)
- Poprawa dostepnosci do przeszczepow ptuc —
konieczne otwarcie kolejnych osrodkow
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W Polsce

* ponad 150 tys. nowych zachorowan na nowotwory
* ponad 90 tys. zgonow z powodu nowotworow

Q1980 r. ----- jedynie 5 tys. nowych przypadkow raka piersi,

Q 2008 r. ----- 14,5 tys. nowych przypadkow raka piersi

Q 2025r. ----- najprawdopodobniej 21 tys. nowych przypadkow raka
piersi

(> | Europejskie
Centrum
Zdrowia
Otwock



Odsetek pacjentow

Zz chorobami
wspotistniejgcymi

Odsetek wystepowania choréb wspotistniejgcych w
zaleznosci od wieku pacjentéw

<45 45-59 60-74 >75

Wiek pacjentow (lata)

Extermann M. Cancer Control 2007;14:13-22 & E‘éﬁfﬁﬁkle
Coebergh JWW, et al. J Clin Epidemiol1999;52:1131-6 Zdrowia
Otwock



* Zatorowosc ptucha jest jedng z najczestszych przyczyn
umieralnosci u chorych na nowotwory

(wedtug niektorych danych — Il przyczyna)

* Dane swiatowe wskazujg, ze w latach 1973-2001 wsrod
kobiet z pierwotnie rozpoznanym wczesnym rakiem
piersi:

42% zmarto z powodu choroby podstawowej
22% zmarto z powodu niewydolnosci serca

(> | Europejskie
Centrum
Zdrowia
Otwock



KARDIOONKOLOGIA

PACJENCI PACJENCI
KARDIOLOGICZNI ONKOLOGICZNI

KOORDYNACIA MIEDZY (> | Europejskie

SPECIALNOSCIAMI T
Otwock



Kardio-Onkologia — zakres

zalnteresowan

Guzy pierwotne i przerzutowe serca
Nowotworowe zapalenie osierdzia

Niewydolnosc¢ serca
Zylne i tetnicze zdarzenia zakrzepowo-
zatorowe

Nadcisnienie tetnicze
Inne powiktania sercowo-naczyniowe

(> | Europejskie
Centrum
Zdrowia
Otwock



Kardio Onkologia — dla

* Pacjenci z chorobg nowotworow3 |

uszkodzeniem serca/uktadu krgzenia
- (niewydolnos¢, choroba wiencowa, arytmie, nadcisnienie
tetnicze...)

— Przed leczeniem operacyjnym, chemio — radioterapig
— W wyniku chemio — radioterapii

* Pacjenci z zakrzepicg zylng/zatorowoscig ptucng
— Jako pierwszym objawem (ukrytego) nowotworu
— Jako powiktaniem chirurgii onkologiczniej, chemioterapii

(> | Europejskie
Centrum
Zdrowia
Otwock



Kardio Onkologia — co ko

* Lepsze porozumienie miedzy specjalistami Ki O
* Pacjentom ,kardiologicznym” - optymalna i terapia
onkologiczna dopasowana do wiekszego ryzyka
— Bez opoznien czy nieuzasadnionych dyskwalifikacji
* Pacjentom ,onkologicznym” optymalng terapie

kardiologiczng i pomimo nowotworu:

— Nowotwor to dzis czesto choroba wyleczalna lub
przewlekta a nie Smiertelna

— Pacjent z nowotworem czesto dzis umiera z powodu
choroby uktadu krgzenia

(> | Europejskie
Centrum
Zdrowia
Otwock



"Q Kliniki CMKP w ECZ-Otwock et

dyrektor CMKP, ¢
mowi 0 nowym '
roku akademlcklm

Klinika Urologii, prowadzona przez prof. dr. hah n. med

Andrzeja Borowke, Klinika Onkologii, ktore] kierownikiem
jest prof. dr hab. n. med. Tadeusz Pienkowski, oraz Klinika

Krazenia Ptucnego i Chorob Zakrzepowo-Zatorowych, pro-
wadzona przez prof. dr. hab. n. med. Adama Torbickiego.
Taka wspolpraca z placoéwka niepubliczng jest z pewnoscig

dziataniem nowatorskim Wszystkie trzy kliniki stuzg nam

jako znakomita baza ksztalcenia specjalizacyjneqgo, szcze-
golnie w onkoloqgii, zapewniajgc jednoczesnie wysoki po-

ziom swiadczen medycznych

Miesiecznik
paZdziernik 2012 n 1 O

Okregw;
lby
Lkrsk;

w Warsza w

)
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prof. J'
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Postgpowanie w powikianiach sercowo-naczyniowych w raku piersi
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3 osrodek kardioonkologiczny na | et o

swiecie

Sy s

Prezesi ICOS prof. Daniel Lenihan (USA) 1 prof. Carlo Cipolla
(Wtochy) ogtosili powotanie Wschodnio-Europejskiego
Oddziatu Towarzystwaw CMKP ECZ - Otwock.

Jest to trzeci osrodek kardiolgiczny na swiecie:
1. Universytet Vanderbilt w Nashville

2. Europgski Instytut Onkologii w Mediolanie
3. Europg skie Centrum Zdrowia - Otwock

(> | Europejskie
Centrum
Zdrowia
Otwock
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Rejestr COMPERA — Niemcy




KlasyflkaCJa nadlnlenla pIucnego

H. Tetnicze nadcisnienie ptucne (PAH) |
* Idiopatyczne PAH (iPAH)
* Rodzinne (fPAH)
« Zwigzane z (aPAH):
— Choroby uktadowe
— HIV
— Nadcisnienie wrotne
— Anorektyki
— Wrodzone wady serca

—Inne (glikogenozy, hemoglobinopatie )

2. Zylne nadcisnienie ptucne
* Dysfunkcja LK
» Wady zastawkowe

3. NP w przebiegu ch. ptuc/hipoksemii

* POChP

» Choroby srédmigzszowe
 Centralne zaburzenia oddychania
* Przebywanie na duzej wysokosci

4. Zakrzepowo-zatorowe NP

* Proksymalne tt. ptucne
 Dystalne tt. ptucne
« Zatorowosc nieskrzeplinowa

5. Inne

Sarkoidoza, Histiocytoza X, Lymphangiomatoza,
Ucisk z zewnatrz




Zmiany patofizjologiczne w TNP

e W TNP zmiany obejmuja mate i sSrednie tetniczki ptucne

—
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Feeh 7. przebudowa [“remodeling” naczyr:

prawidlows e - i3 ; i proliferacja komorek migsniowych
tetniczka { i i Tk 2 i drédbtonka naczyniowegol

3. zakrzepica "In situ”

e W/w zmiany prowadza do postepujacego wzrostu ptucnego oporu
naczyniowego, hadmiernego obciazenia prawej komory | w efekcie do jej
niewydolnosci




TNP przestaje by¢ choroba nieuleczalna...

UCSD PAH survival

wrmn acced’ aa 10 20 30 40 S0 60 70 20

LCuDHereC s



Dtugoterminowe przezycie pacjentow z
TNP w dobie nowoczesnej terapii

N=190, iTNP+rodzinne TNP+anorektyki, rozpoznanie<36 m, Francja, 2002-3

=S
[
=
c
-
»

— Observed
— Predicted (NIH Registry)

12 e
Time, months

irculation. 2010;122:156-163




Adres e-mail lub numer telefonu  Hasto

Polskie Stowarzyszenie 0s6b z Nadcisnieniem Plucnym i Ich Przyjaciot
jest juz na Facebooku.
by polgczyc sie z uZytkownikiem Polskie Stowarzyszenie Osob z Nadcisnieniem Phucnym i Ich Przyjaciot, zarejestruj sie na Facebooku

jeszcze dzis.

et

—
il -‘-“-_y

%

-~ Polskie Stowarzyszenie Osob z &) Lubig to!
Nadcisnieniem Plucnym i Ich Przyjaciot

99 osdb lubi to * 120 osdb o tym mawi

* v

Spotecznost

Informacje




Polskie Stowarzyszenie Pacjentow z
Nadcisnieniem Plucnym i ich Przyjaciot

SMPT @ heart illustrated anatomy MNauki &3 Google MPT @& heart illustrated anatomy
Adres e-mail Hasfo
facebOOk M ie wylogowj mnie Nie pamietasz hasfa? . Polskie Stowarzyszenie 0séb

z Nadcisnieniem Ptucnym i Ich Przyjaciot
Facebook pomaga swoim uzytkownikom kontaktowac sie z innymi osobami i udostepniac im rézne informacje i tresci.

Polskie Stowarzyszenie Os6b z Nadcisnieniem Plucnym i Ich Tworzenie strony

SPONSORZY

Witamy na stronie internetowej Polskiego Stowarzyszenia Oséb z

NASI PARTNERZY 1

s

Nadci$nieniem Phucnym i Ich Przyjaciét. |

Wszyscy (najlepsze posty) «

AKTUALNOSCI

iem Ptucnym i Ich Przyjaci

Przerwa w aktualizacji serwisu

ubia to.

Zjazd Polskiego Stowarzyszenia Os6b z Nadciénieniem Plucnym i Ich
Przyjaciol

-
- '] . - C

www.tetniczenadcisnienieplucne.pl



Polskie Stowarzyszenie Pacjentow z
Nadcisnieniem Ptucnym i ich Przyjaciot
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NADCISNIENIA PLUCNEGO, ruee IASUIA...

lajg normalr

Jesli masz nagte dusznosci, odczuwasz ostabienie lub zmeczenie,
skontaktuj sie z lekarzem, ktéry dokladnie zdiagnozuje przyczyne.




Przezycie (%)

Wptyw nowych lekow na

przezycie
Uniwersytet Clamart, Paryz

Po roku 2000

100 —— 11992 — 1999
Przed 1992 r.
75 -
n =269
50 - n =260

25 -

Tn=118
1

 —

: p<0.05, log-rank test

0 12 24 36 48 60

Czas (miesigce)

Sitbon O, et al. ERS 2007
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