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Newsletter dotyczacy kardiomiopatii ANS PTK

Z przyjemnoscig oddajemy w Paristwa rece trzeci numer Newslettera poswieconego kardiomiopatiom, obejmujgcy najwazniejsze publikacje
z Il kwartatu 2026 roku. Kolejne miesigce przyniosty wiele doniesier, ktore nie tylko poszerzajq wiedze o naturalnym przebiegu poszczegdinych
fenotypdw, ale coraz wyrazniej wptywajg na sposob diagnostyki, stratyfikacji ryzyka i podejmowania decyzji terapeutycznych. Wspdlnym
mianownikiem prezentowanych prac jest dalsze odchodzenie od prostych, opartych na pojedynczym parametrze schematow na rzecz oceny
uwzgledniajgcej jednoczesnie fenotyp, genotyp, obrazowanie, biomarkery, obcigzenie arytmiq oraz dynamike choroby.

W czesci poswieconej HCM zwracamy uwage na rosngcq rozpoznawalnos¢ choroby, ale réwniez na fakt, Zze nawet bezobjawowy i pozornie
tagodny fenotyp moze z czasem wiqzac sie z istotnym ryzykiem niewydolnosci serca, migotania przedsionkéw lub arytmii komorowych.
W ATTR-CM szczegdlne znaczenie majq praktyczne strategie wczesniejszego wyszukiwania choroby, wtasciwe wykluczanie amyloidozy AL oraz
nowe markery rokownicze. W DCM i kardiomiopatiach arytmicznych coraz wyraZniej widoczna jest rola genotypu w modyfikowaniu przebiegu
choroby, odpowiedzi na CRT i ryzyka nawrotu. Nowe publikacje dotyczqgce myocarditis i kardiomiopatii zapalnej pokazujg znaczenie ilosciowej
oceny zapalenia w biopsji, potrzebe réwnoczesnego poszukiwania podtoza genetycznego oraz mozliwg role terapii immunomodulujgcych. Z kolei
dane dotyczgce PPCM przypominajg, Ze ryzyko nie koriczy sie wraz z pierwszym rokiem po porodzie, a opieka nad pacjentkqg powinna obejmowa¢
takze odlegtq obserwacje.

Mamy nadzieje, ze takze ten numer pomoze Paristwu uporzqgdkowac szybko narastajgcq wiedze i przetozy¢ jg na codzienng praktyke - od
wtasciwego rozpoznania fenotypu i etiologii, przez ocene ryzyka, po wybdr leczenia i planowanie dtugoterminowego nadzoru nad pacjentem oraz
jego rodzing. Zachecamy do lektury i dzielenia sie uwagami, ktore niezmiennie pomagajq nam rozwijac kolejne wydania Newslettera.

Zyczymy przyjemnej lektury

EPIDEMIOLOGIA | PRAKTYKA KLINICZNA

AKTYWNOSC FIZYCZNA U DZIECI | MtODZIEZY Z KARDIOMIOPATIAMI. Nowe stanowisko AHA odchodzi od profilaktycznego
zakazywania wysitku na rzecz promowania bezpiecznej, indywidualnie dobranej aktywnosci [Edelson JB i wsp., Circulation 2026].
Nadmierne ograniczenia ruchu moga prowadzi¢ do otytosci, nadcisnienia, pogorszenia jakosci zycia i narastania leku przed
wysitkiem. U dzieci z DCM aktywnos¢ rekreacyjna i rehabilitacja sg zwykle mozliwe przy stabilnym stanie klinicznym, natomiast
wiekszej ostroznosci wymagaja pacjenci z LVEF <35%, arytmiami komorowymi, omdleniami, znaczng rozstrzeniag komor oraz
wariantami w genach arytmicznych, tj. LMNA, DSP lub FLNC. Obecnos$¢ ICD réwniez nie powinna by¢ automatycznym
przeciwwskazaniem do ruchu - wymaga jednak odpowiedniego programowania i indywidualnego planu.

SERCE SPORTOWCA A ARYTMIA. Konsensus ESC i ACC dotyczacy sportowcdéw masters, definiowanych jako osoby 235. roku zycia
regularnie trenujgce i uczestniczace w zawodach, podkresla, ze wysoka wydolnos¢ nie chroni przed chorobami sercowo-
naczyniowymi [Eijsvogels TMH i wsp., Eur Heart J 2026]. W tej grupie migotanie przedsionkéw wystepuje okoto 2,5-4-krotnie
czesciej, natomiast komorowe zaburzenia rytmu nie powinny by¢ automatycznie uznawane za fizjologiczng adaptacje treningowa.
Cechami alarmowymi sg m.in. polimorficzne lub powtarzalne PVC, krétki czas sprzezenia, nasilenie arytmii podczas wysitku oraz
obcigzenie przekraczajgce 10%. Rozlegte nie-niedokrwienne LGE, nieproporcjonalna rozstrzen lub dysfunkcja prawej komory
oraz arytmie pochodzenia prawokomorowego wymagajg réznicowania z kardiomiopatig arytmogenng indukowang wysitkiem.

KARDIOMIOPATIA PRZEROSTOWA (HCM)

NATURALNY PRZEBIEG. Rozpoznawalno$s¢ HCM systematycznie rosnie, czemu towarzyszy poprawa przezycia pacjentow.
W analizie szwedzkiej obejmujgcej 11+ tysiecy dorostych czesto$¢ wystepowania HCM zwiekszyta sie w latach 2003-2022 z 14 do
73 przypadkéw na 100 000 mieszkancow [Silverdal J i wsp., Eur J Heart Fail 2026]. Wzrost dotyczyt przede wszystkim postaci
niezawezajacej oraz osob w srednim i starszym wieku, co prawdopodobnie odzwierciedla lepsze wykrywanie tagodniejszych
fenotypdéw. Jednoczesnie roczna Smiertelnosé catkowita zmniejszyta sie z 9,8% do 4,3%, a pod koniec obserwacji byta podobna
w postaci zawezajgcej i niezawezajacej.

tagodny, bezobjawowy fenotyp nie oznacza jednak braku ryzyka progresji. W rejestrze SHaRe przeanalizowano 2500 pacjentow
w klasie NYHA |, bez wczesniejszych powaznych zdarzen i z maksymalng gruboscig Sciany <25 mm [Topriceanu CC i wsp., J Am Coll
Cardiol 2026]. W trakcie $rednio 7-letniej obserwacji az 21% chorych doswiadczyto powainego zdarzenia sercowo-
naczyniowego, najczesciej AF, HF lub arytmii komorowej, a u 23% pojawity sie nowe objawy. W prospektywnym rejestrze NHLBI
HCMR, obejmujacym 2698 pacjentow z 44 osrodkéw, wykazano, ze gtéwnymi predyktorami MACE byty: rozlegtos¢ LGE, funkcja
skurczowa, masa i objetos¢ LV oraz NT-proBNP [Kramer CM i wsp., JAMA 2026]. Réwnie istotne znaczenie ma podtoze genetyczne
- w kohorcie 505 pacjentéw ryzyko zgonu z powodu HF lub HTx byto ponad 6-krotnie wieksze u chorych genotypowo dodatnich
niz u oséb bez wykrytego wariantu patogennego (12,8% vs 2,1%) [Bakalakos A i wsp., JACC Heart Fail 2026].

Spadek kurczliwos¢ lewej komory to jeden z najsilniejszych czynnikéw prognostycznych w HCM, i wystepuje u okoto 8% pacjentow
[Tajdini M i wsp., J Card Fail 2026]. Przy HCM z LVEF<50% okoto 75% chorych doswiadcza powaznych powikfan, u 35% wystepuja
zdarzenia zagrazajgce zyciu, a mediana przezycia od rozwoju dysfunkcji skurczowej wynosi okoto 8,4 roku. Po rozpoznaniu nalezy




wykluczy¢ chorobe wiernicowg i fenokopie HCM, oraz odstawic¢ leki o ujemnym dziataniu inotropowym. Wraz z progresjg konieczne
sg petna farmakoterapia HFrEF, kontrola arytmii oraz rozwazenie ICD i CRT.

HCM U DZIECI | MtODZIEZY. Waznych danych dotyczacych leczenia mtodziezy dostarczyto badanie SCOUT-HCM, obejmujgce
44 pacjentéow w wieku 12-17,9 lat z objawowa zawezajacg HCM [Rossano JW i wsp., N Engl J Med 2026]. Po 28 tygodniach
mawakamten zmniejszat prowokowany proba Valsalvy gradient LVOT vs. placebo (-48,5 vs. -0,5 mmHg). Czestos¢ dziatan
niepozadanych byfa podobna, u zZadnego pacjenta LVEF nie zmniejszyta sie¢ <50% i nie odnotowano zgondéw. Wyniki po raz
pierwszy potwierdzajg skutecznos¢ inhibitora miozyny w randomizowanym badaniu pediatrycznym, cho¢ niewielka liczebnos¢
i krétka obserwacja nie pozwalajg jeszcze ocenié wptywu leczenia na dtugoterminowy przebieg choroby.

Szczegdblnego nadzoru wymagajg dzieci z masywnym przerostem LV 230 mm lub z-score 24+20. W analizie rejestréw SHaRe i IPHCC
sposréd 587 dzieci u 186 stwierdzono masywny przerost LV, ktéry wigzat sie z ponad 3x wiekszym ryzykiem ciezkiej arytmii
komorowej, 2,6-krotnie wiekszym ryzykiem MACE i niemal 2x ryzykiem HF [Przybylski R i wsp., Circulation 2026]. Odrebny
naturalny przebieg obserwuje sie w HCM zwigzanej z RASopatiami. W miedzynarodowej kohorcie 201 dzieci, najczesciej
z zespotem Noonan, w trakcie obserwacji MACE wystgpity u 18% chorych, a objawy byty ich najsilniejszym niezaleznym
predyktorem (HR 7,08) [Boleti OD i wsp., Eur Heart J 2026].

ROZPOZNAWALNOSC HCM i ROKOWANIE
KTO: 11+ tys. dorostych + 505 z rejestru SHaRe
WYNIKI: w latach 2003-2022 czgstos$¢ * z 14 do 73/100tys mieszk.
$miertelnosé v 7 9,8% do 4,3%.
SHaRe: 21% MACE i 23% nowych objawow u NYHA | (7-letnia obserwacja).

Genotyp(+): >6x ryzyko MACE

DYSFUNKCJA SKURCZOWA (LVEF<50%)
KTO: Pacjenci HCM z LVEF <50% (8% catej populacji HCM).
WYNIKI: ~75% chorych doswiadcza MACE

Mediana przezycia od czasu VLVEF ~8,4 roku.
Postepowanie: petna terapia HFrEF, ICD/CRT.

HCM U DZIECI I MLODZIEZY

KTO: 44 dzieci i mtodziezy z SCOUT-HCM

WYNIKI: mawakamten vs. placebo ¢+LVOTO o -48,5 vs. -0,5 mmHg w placebo
POWIKLANIA: bez VLVEF <50%

MIOMEKTOMIA I NOWE TERAPIE

MIOMEKTOMIA: 350 chorych po miomektomii z przecigciem nici $ciggnistych
- $miertelno$¢ okotooperacyjna 0,6%
- 6-letnie przezycie 96%
- 79% w NYHA|
TEMPEST (trientyna vs. placebo): YLVMI w CMR 0 -4,4 g/m” vs. -1,5 g/m” po 52 tyg

HCM W CIAZY

KTO: Kobiety z HCM planujace cigze
CO: wysokie ryzyko powiktan przy LVEF <50%, LVOTO 250mmHg, NYHA 2111
Postgpowanie: —> odstawic inhibitory miozyny =4 mies. przed cigza

-> poréd drogami natury z analgezja

- kluczowy nadzor w pierwszych 24-72 h potogu.

LECZENIE. Badanie TEMPEST ocenito trientyne (lek poprawiajgcy wewngtrzkomaorkowy transport miedzi i potencjalnie funkcje
mitochondrialng) u 154 dorostych z HCM [Farrant JP i wsp., Eur Heart J 2026]. Po 52 tygodniach LVMI w CMR zmniejszyt sie o0 4,4
g/m? w grupie trientyny oraz o 1,5 g/m? w grupie placebo. Czesto$¢ dziatar niepozadanych byta podobna w obu grupach.
Pomimo rozwoju inhibitoréw miozyny czes¢ pacjentéw z zaawansowang, objawowa oHCM nadal wymaga leczenia operacyjnego.
W grupie 350 kolejnych chorych, u ktérych miomektomie potaczono z przecieciem wtérnych nici sciegnistych
przedniego ptatka zastawki mitralnej, $miertelnos¢ okotooperacyjna wyniosta jedynie 0,6% [Ferrazzi P i wsp., ] Am
Coll Cardiol 2026]. Po szesciu latach przezycie siegato 96% i nie roznito sie od populacji ogdlnej dobranej pod
wzgledem wieku i ptci. Az 79% pacjentéw pozostawato w klasie NYHA |, a u co najmniej 95% nie stwierdzano
rezydualnego LVOTO, istotnej niedomykalnosci mitralnej ani dysfunkcji skurczowe;j.

HCM W CIAZY. Wiekszo$¢ kobiet z HCM i zachowang funkcja skurczowa dobrze toleruje cigze, jednak ryzyko wyraznie wzrasta
przy ciezkim LVOTO, LVEF <50%, objawach NYHA IlI-1V, wczesniejszej dekompensacji lub istotnych arytmiach [Abdelfattah OM
i wsp., J Am Coll Cardiol 2026]. Postepowanie powinno rozpoczynac sie jeszcze przed poczeciem, a inhibitory miozyny nalezy
odstawic¢ co najmniej cztery miesigce przed planowang cigzg. Przedstawiony przez autoréw schemat prowadzi pacjentke przez
wszystkie etapy cigzy. Preferowany jest zwykle pordd drogami natury z odpowiednig analgezjg, natomiast ciecie cesarskie nalezy
rozwazyc przy ciezkim zawezaniu, niewyréwnanej HF, niekontrolowanej arytmii lub ze wskazan potozniczych. Szczegdlnie wazne
sg pierwsze 24-72 godziny potogu, kiedy autotransfuzja i wzrost oporu naczyniowego mogg nasili¢ zastdj lub arytmie.



FENOKOPIE HCM: AMYLOIODOZA TRANSTYRETYNOWA (ATTR-CM)

EPIDEMIOLOGIA. Populacyjna analiza autopsyjna wykazata obecnos¢ amyloidu w miesniu sercowym u 5% osdb, przy czym
czestos¢ gwattownie zwiekszata sie z wiekiem (od 1% w grupie 60—69 lat do 38% 290. roku zycia) [Layman AJ i wsp., Circulation
2026]. Wsrdd przypadkéw, w ktérych mozliwe byto typowanie ztogdw, ATTR odpowiadata za 84% rozpoznan, przy czym
umiarkowane lub ciezkie zajecie miesnia sercowego stwierdzono u 63% osob. W systematycznym przegladzie 83 badan
przesiewowych czestos¢ amyloidozy serca zalezata w duzej mierze od populacji poddawanej diagnostyce [Aimo A i wsp., ESC Heart
Fail 2026)]. Najwyzszg czestos¢ stwierdzano wsrdd pacjentéw z przerostem LV lub fenotypem HCM (15% i 35%).W HF, gtdwnie
HFpEF i HFmrEF, amyloidoze rozpoznawano odpowiednio u 13% i 14%, a w ciezkiej stenozie aortalnej u 10%. To pokazuje, ze
ATTR-CM nadal jest rozpoznawana zbyt pdzno, dlatego coraz wieksze znaczenie majg strategie oparte na automatycznej
identyfikacji os6b wysokiego ryzyka [Peters AE i wsp., JACC Heart Fail 2026]. Najbardziej praktyczne podejscie nie polega na
wykonywaniu scyntygrafii u wszystkich starszych pacjentéw, lecz na selekcji na podstawie dostepnych modeli predykcyjnych:
Mayo/TCAS (wiek, pteé, brak nadcisnienia, LVEF <60%, grubosc tylnej $ciany 212 mm i wzgledng grubos¢ scian >0,57), T-Amylo
(wiek, pteé, zespot ciesni nadgarstka, IVS 216 mm i niski woltaz QRS), natomiast EstimATTR (m.in. HFpEF, LVH, zaburzenia
przewodzenia, neuropatie, zwezenie kanatu kregowego i atraumatyczne zerwanie $ciegna).

WYKLUCZENIE GAMMOPATII MONOKLONALNEJ. Niebiopsyjne rozpoznanie ATTR-CM wymaga nie tylko typowego wychwytu
znacznika w scyntygrafii, lecz réwniez wiarygodnego wykluczenia amyloidozy tancuchéw lekkich (AL). W analizie 4949 nieleczonych
pacjentow z potwierdzong uktadowg amyloidozg AL oceniono znaczenie trzech komplementarnych badan: immunofiksacji
surowicy, immunofiksacji moczu oraz oznaczenia wolnych taricuchéw lekkich z interpretacja wspétczynnika k/A skorygowanga
wzgledem eGFR [Gillmore JD i wsp., Eur J Heart Fail 2026]. Aktualne analizy pokazuja, ze pominiecie ktéregokolwiek badania
prowadzitoby do przeoczenia od 1% do 11% rozpoznawalnych gammopatii monoklonalnych, a nawet petny panel nie wykryt
gammopatii u 1,4% pacjentdw z biopsja potwierdzajaca AL, co pokazuje, ze niebiopsyjna diagnostyka ATTR-CM ma niewielkie, ale
rzeczywiste ryzyko btednej klasyfikacji. Szczegdlnym problemem jest interpretacja wspotczynnika sFLC u pacjentéw z obnizonym
eGFR. W kohorcie 3315 o0séb z podejrzeniem lub potwierdzong amyloidozg serca poréwnano zakresy referencyjne National
Amyloidosis Centre i iStopMM [Rauf MU i wsp., Eur Heart J 2026].

EPIDEMIOLOGIA

CO: analizy autopsyjne i przeglady badan przesiewowych (populacje 60-69 lat i 290 lat).

WYNIKI: > czestos¢ amyloidu serca w badaniach autopsyjnych gwattownie rosnie z wiekiem
(1% w wieku 60-69 lat - 38% w wieku 290 lat)

> czestosé ATTR-CM u chorych z przerostem LV (15%) i HCM (35%)

- w HFpEF i HFmrEF: u 13% i 14%

= modele predykcyjne rozpoznania ATTR-CM: Mayo/TCAS, T-Amylo i EstimATTR

WYKLUCZENIE GAMMOPATII MONOKLONALNE]

KTO: 5 tys. nieleczonych pacjentéw z potwierdzong uktadowa AL
WYNIKI: - pominigcie jednego badania (IMF surowicy, moczu, sFLC k/A)
= ryzyko przeoczenia 1-11% gammopatii
> niebiopsyjna diagnostyka ma 1,4% ryzyko biednej klasyfikacji
- wazna interpretacja sFLC w kontekscie eGFR

STRATYFIKACJA RYZYKA

TTR W SUROWICY: 77 pacjentdéw z ATTR-CM

> 1TTR surowicy = mniej zaawansowana choroba
CHRONOTROPIZM: 212 stabilnych chorych

- niewydolno$¢ chronotropowa (<75% HRmax) u 35%

> |HRmax o0 1% - -5,5% ryzyka zgonu

> najsilniejsze cz. prognostyczne: stadium NAC, 280 lat, |albuminy

ARYTMIE w EXCALIBUR

KTO: 110 pacjentdw z nowo rozpoznang ATTR-CM lub AL-CA ze wszczepionym
rejestratorem rytmu
WYNIKI: - istotne bradyarytmie u 24% w ATTR-CM (vs. 17% overall)
> nowe AF u 28% CA (wiecej: u potowy z ATTR-CM)
> NZK: PEA w 100% w ATTR i prawie u 90% w AL

LECZENIE: ATTRibute-CM

CO: pogorszenie HF (WHF = ambulatoryjna intensyfikacja diuretykéw petlowych)

WYNIKI: > WHF u47% pacjentéw z ATTR-CM

- niemal 2x ryzyko zgonu/hospitalizacji CV

- Akoramidis: ¥ ryzyko pierwszego ambulatoryjnego WHF o 41%
roznice widoczne juz okoto 30. dnia

STRATYFIKACJA RYZYKA. Potencjalnym biomarkerem mniej zaawansowanej choroby moze by¢ wysokie stezenie transtyretyny
w surowicy [Krammer T i wsp., Eur J Heart Fail 2026]. W grupie 77 pacjentéw z biopsjg potwierdzajgcg ATTR-CM stezenie TTR
w surowicy byto odwrotnie zwigzane z histologicznym obcigzeniem amyloidem. Stosunkowo prostym markerem w ATTR moze by¢
niewydolnos¢ chronotropowa. W wieloosrodkowym badaniu 212 stabilnych pacjentéw z ATTR-CM niewydolnosé chronotropowa,
definiowang jako osiggniecie nie wiecej niz 75% przewidywanej maksymalnej czestotliwosci rytmu, stwierdzono u 35% chorych,
i kazdy spadek %HRmax o -1/min oznaczat wzgledne zmniejszenie ryzyka zgonu o 5,5% [Magri D i wsp., ESC Heart Fail 2026).
Jednak najsilniejszymi czynnikami prognostycznymi w ATTR-CM byty zaawansowane stadium NAC, wiek 280 lat i niskie stezenie
albuminy. NYHA Il wigzata sie natomiast gtéwnie z wiekszym ryzykiem ztozonego punktu obejmujgcego hospitalizacje [Nies RJ
i wsp., ESC Heart Fail 2026].



ARYTMIE. Arytmie w amyloidozie serca sg czeste i czesto bezobjawowe. W badaniu EXCALIBUR 110 pacjentéw z nowo rozpoznang
ATTR-CM lub AL-CA otrzymato wszczepialny rejestrator rytmu [loannou A i wsp., J Am Coll Cardiol 2026]. Bradyarytmie spetniajace
wskazania klasy | do implantacji stymulatora wystgpity u 17% (24% w ATTR-CM), przy czym ryzyko rosto wraz z szerokosciag QRS
i obcigzeniem amyloidem ocenianym przez ECV w CMR. Nowe AF rozpoznano u 28% pacjentéw z amyloidozg serca (u potowy
z ATTR-CM), a rytmem koricowym byta przewaznie aktywnosc¢ elektryczna bez tetna (u wszystkich zmartych z ATTR-CM).

LECZENIE. W analizie ATTRibute-CM pogorszenie HF (WHF), definiowane jako rozpoczecie lub zwiekszenie dawki doustnego
diuretyku petlowego bez koniecznosci hospitalizacji, wystgpito u 47% pacjentéw i niemal dwukrotnie zwiekszato ryzyko zgonu lub
nawracajacych hospitalizacji CV [Fontana M i wsp., Eur J Heart Fail 2026]. Akoramidis zmniejszat ryzyko pierwszego
ambulatoryjnego WHF o0 41%, a réznice byty obserwowane bardzo wczesnie - juz okoto 30. dnia.

KARDIOMIOPATIA ROZSTRZENIOWA (DCM) | NIEROZSTRZENIOWA LEWEJ KOMORY (LVNC)

ETIOLOGIA. U dzieci ciezka kardiomiopatia czesto faczy zapalenie i podfoze genetyczne. W analizie 106 dzieci i nastolatkdw z cigzka
kardiomiopatig, wymagajacych hospitalizacji, LVAD lub HTx, 51% posiadato wariant P/LP, a 68% sposréd przebadanych miato
cechy zapalenia miesnia sercowego [Milting H i wsp., Eur J Heart Fail 2026]. Warianty genetyczne wystepowaty niemal réwnie
czesto u dzieci z zapaleniem i bez niego (49% i 52%), a w okoto 39% wszystkich przypadkow wynik badan rodzicéw sugerowat
wariant de novo.

Kardiomiopatia tachyarytmiczna jest zwykle traktowana jako odwracalne nastepstwo utrzymujacej sie tachyarytmii, jednak
przebieg kliniczny poszczegdlnych pacjentéw jest bardzo zréznicowany. W wieloosrodkowe] analizie 100 pacjentow, gtéwnie
z migotaniem przedsionkéw i wyjsciowg LVEF okoto 28%, patogenny lub prawdopodobnie patogenny wariant genu
kardiomiopatii wykryto u 16% chorych, przy czym 75% stanowity warianty skracajace TTN. [Tiron Ci wsp., Eur J Heart Fail 2026].
Po leczeniu arytmii ryzyko nawrotu kardiomiopatii wynosito 18,8% w grupie genotypowo dodatniej i jedynie 2,4% w grupie
genotypowo ujemnej.

Autorzy stanowiska dotyczgcego hipertrabekulacji podkreslajg, ze samodzielna nie powinna by¢ traktowana jako rozpoznanie
kardiomiopatii, gdyz wyrazne beleczkowanie wystepuje nawet u 70% zdrowych osdb, podczas gdy kryterium CMR
hipertrabekulacji moze byc spetnione nawet przez 43% populacji [McGurk KA, Halliday BP, O’Regan DP, J Am Coll Cardiol 2026].
Praktyczny schemat postepowania mozna sprowadzi¢ do jednego pytania: czy poza hipertrabekulacjg istniejg rzeczywiste cechy
choroby migsnia sercowego - jak objawy, dysfunkcja skurczowa, blizny LK, arytmie, warianty genetyczne i obcigzony wywiad
rodzinny. Jezeli tak, nalezy rozpoznaé i leczy¢ wtasciwy fenotyp kardiomiopatii. Wiekszej ostroznosci wymagaja dzieci oraz osoby
z ekstremalng hipertrabekulacjg, cienkg warstwa zwartego miokardium, czy gtebokimi kryptami.

PRZEBIEG NATURALNY. Dunska analiza populacyjna wykazata, ze u pacjentéw z de novo DCM czestos¢ pozaszpitalnego NZK jest
okoto 12x wieksza niz w populacji ogdlnej (532 vs. 45 przypadkéw na 100 000 osobolat) [Mansell LH i wsp., ESC Heart Fail 2026].
NZK w tej grupie czesciej rozpoczynato sie rytmem do defibrylacji (49% vs. 22%), przy czyn bez réznicy w $miertelnosci (po 30
dniach wynosita 79%, a po roku 82%).

Jednym z czynnikdéw predysponujgcych do gorszego rokowania w DCM/LVNDC s3g P/LP warianty genetyczne, a analiza rejestru
SHaRe obejmujaca 3,6 tysigca pacjentow wykazata, ze wptyw poszczegdlnych gendw na rokowanie jest inne u kobiet i mezczyzn
[Stroeks i wsp.; komentarz Hill MC, Aragam KG, J Am Coll Cardiol 2026]. Warianty skracajgce TTN wystepowaty czesciej
u mezczyzn, ktorzy rozwijali chorobe srednio okoto szesciu lat wczesniej niz kobiety (45 vs. 51 lat). Odwrotng zaleznos¢
obserwowano dla wariantow DSP, ktdre byty ponad 3x czestsze u kobiet, a warianty sarkomerowe inne niz TTN okoto 1,7x czestsze.
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ZAPALENIE MIESNIA SERCOWEGO

ROKOWANIE. W grupie 478 pacjentdéw z wirusoujemng kardiomiopatig zapalna, ktérzy nie otrzymywali immunosupres;ji, ilosciowa
ocena komoarek zapalnych w biopsji endomiokardialnej dostarczata istotnych informacji prognostycznych, przy czym najsilniejszym
markerem byty limfocyty T CD3+ w liczbie 27,8 komdrki/mm?, i wigzat sie z ponad pieciokrotnym wzrostem ryzyka zgonu lub
pogorszenia funkcji LV [Baumeier C i wsp., JACC Heart Fail 2026].

ETIOLOGIA. Najczestszg etiologig zapalenia miesnia sercowego jest zapalenie wirusowe lub autoimmunologiczne. Wsréd 1122
pacjentow skierowanych na CMR z podejrzeniem myocarditis wyodrebniono 379 oséb z prawdopodobnym zapaleniem
wirusowym i 116 z zapaleniem w przebiegu uktadowej choroby autoimmunologicznej [Bernhard B i wsp., Eur J Heart Fail 2026].
Pacjenci z postacig wirusowa byli mtodsi i czesciej zgtaszali ostry bél w klatce piersiowej z uniesieniem ST, jednak w czasie mediany
3,3 roku wigzato sie one z lepszym rokowaniem i ponad dwukrotnie mniejszym ryzykiem hospitalizacji z powodu HF, nawrotu
myocarditis, utrwalonego VT lub zgonu.

Autorzy nowego konsensusu dotyczacego sarkoidozy z zajeciem serca zaznaczajg, ze zadna pojedyncza metoda nie zapewnia
jednoczesnie wystarczajgcej czutosci i swoistosci do rozpoznania sarkoidozy sercowej, i w stabilnym przypadku jedynie zgodne
nieprawidtowosci w CMR i FDG-PET mogg wystarczy¢ do rozpoznania klinicznego [Lehtonen J, Birnie DH, Circulation 2026]. Jednak
przedstawiony przez autoréw algorytm rozpoczyna sie od oceny klinicznej i ECG, dopiero w przypadku nieprawidtowosci nalezy
wykona¢ badania obrazowe, a biopsje nalezy rozwazy¢, gdy obrazowanie jest niejednoznaczne, wynik zmieni leczenie lub
konieczne jest wykluczenie olbrzymiokomdrkowego zapalenia miesnia sercowego. Szczegdlng putapka jest podejrzenie izolowanej
sarkoidozy serca, poniewaz u znacznej czesci takich pacjentéw mozna wykryé warianty gendw kardiomiopatii, m.in. DSP lub LMNA.
Z tego powodu diagnostyka genetyczna powinna poprzedzac diugotrwatg immunosupresje, jesli fenotyp ogranicza sie do serca.
Inng przyczyng zapalenia miesnia sercowego mogg by¢ choroby pasozytnicze. Przeglagd dotyczacy infekcji pasozytniczych
pokazuje, ze mimo ogromnej réznorodnosci biologicznej patogendw ich manifestacje sercowe czesto sie naktadajg, a najczestsze
choroby pierwotniakowe powodujace zapalenie miesnia sercowego z zaburzeniami przewodzenia, arytmig i niewydolnoscig serca
pozostajg m.in. choroba Chagasa, trypanosomoza afrykanska, toksoplazmoza, leiszmanioza i malaria [Pereira Nunes MCi wsp., Eur
Heart J 2026]. Wéwczas w diagnostyce najwazniejszym praktycznym elementem pozostaje uwzglednienie ekspozycji geograficznej
i epidemiologicznej nietypowej kardiomiopatii.

LECZENIE. W obserwacyjnej analizie 42 pacjentéw z zapaleniem mieénia sercowego lub kardiomiopatig zapalng stosowano
anakinre w dawce 100 mg/dobe przez mediane 11 miesiecy [Peretto G i wsp., Eur J Heart Fail 2026]. W czasie aktywnej blokady
IL-1 MACE (zgon sercowy, transplantacja, ciezkie arytmie komorowe, hospitalizacja z powodu HF lub nawrét myocarditis)
wystepowaty rzadko. Nawrot zapalenia obserwowano u 9 z 32 pacjentdw przed terapig, u 1 z 42 podczas leczenia i ponownie
u 3 z 37 po odstawieniu. Badanie nie byto jednak randomizowane i obejmowato matg, wyselekcjonowang grupe pacjentéw.
Kolejng analizowang terapig w tej grupie chorych byto zastosowanie dozylnie immunoglobulin u pacjentéw z DCM i obecnoscig
B19V w miesniu
sercowym. W obserwacji
odlegtej obejmujacej

ETIOLOGIA MYOCARDITIS

mediane 6,8 roku ztozony
punkt koncowy wystgpit
jednak u 1 z 26 pacjentéw
leczonych Ig i 8 z 24
otrzymujacych placebo
[Sikking MA i wsp., Eur J
Heart Fail 2026].

W tej grupie pacjentow
z kardiomiopatig zapalna
rozpoznang za pomocay
CMR lub FDG-PET
rozpoczeto rowniez
wieloosrodkowe RCT
badanie CMP-MYTHIC,
poréwnujace  kolchicyne
0,5 mg u oséb <70 kg lub
1mg u oséb 270 kg vs.
placebo u 80 pacjentéw
zistotna arytmia
komorowg albo
z dysfunkcjg LV [Ammirati
E i wsp., ESC Heart Fail
2026].

KTO: 1122 chorych skierowanych na CMR z susp. myocarditis
CO: diagnostyka wirusowa i autoimmunologiczna
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KTO: 50 pacjentéw z DCM i parwowirusem B19
CO: dozylne immunoglobuliny (N=26) vs. placebo (N=24)
WYNIKI: MACE w ciggu 7 lat: 1/26 (IG) vs. 8/24 (placebo)
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- samodzielna # rozpoznanie CMP

- u ok. 43% populacji

Cechy choroby: . LVEF, LGE, VT, genetyka
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LECZENIE: ANAKINRA

KTQ: 42 chorych z myocarditis w CMR

CO: anakinra 100 mg/dobe przez 11 mies

WYNIKI: Nawrot zapalenia 9/32 przed terapia
vs. 1/42 podczas leczenia
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KTO: 3,6 tys. chorych z rejestru SHaRe
WYNIKI: TTN czesciej u M -> DCM wczesniej (45 vs. 51 lat)
DSP: >3x czedciej u kobiet
Sarkomerowe (inni niz TTN): ~1,7x czesciej u kobiet
KTO: 106 hospitalizowanych dzieci z DCM (LVAD/HTx)
WYNIKI: 51% wariant P/LP, 68% cechy myocarditis



KARDIOMIOPATIA POtOGOWA (PPCM)

ROKOWANIE. W materiale obejmujgcym 247 kobiet z PPCM podczas 8-letniej mediany obserwacji jedna na szesc¢ pacjentek
doswiadczyta MACE, obejmujacego zgon, transplantacje lub implantacje LVAD, a okoto jedna na siedem miata dtugotrwale
utrzymujaca sie ciezka kardiomiopatie. Przy czym jedynie 14 z 41 zdarzen wystgpito w pierwszym roku; kolejne 14 odnotowano w
okresie 1-5 lat, 10 pomiedzy 5. a 15. rokiem, a trzy po ponad 15 latach. Tym samym okoto dwie trzecie pierwszych powaznych
zdarzen wystapifo po zakonczeniu pierwszego roku obserwacji. Najsilniejszym niekorzystnym czynnikiem byta wyjsciowa
LVEF<35%, zwigzana z okoto 4,7-krotnym wzrostem ryzyka. Nalezy jednak pamietac, ze HF w okresie perinatalnym to wiecej niz
PPCM, a zgodnie z nowym stanowiskiem AHA w diagnostyce réznicowej przyczyn LVEF<50% nalezy uwzgledni¢ takze DCM,
myocarditis, kardiomiopatie tachyarytmiczng i stresowg, chorobe niedokrwienng, toksycznos¢ oraz choroby genetyczne
[Adedinsewo DA i wsp., Circulation 2026].

KARDIOMIOPATIA ARYTMOGENNA (ARVC), ARYTMICZNA (ACM)
| NAGLY ZGON SERCOWY (SCD)

RYZYKO NAGLEGO ZGONU. W prospektywnym badaniu POST SCD analizowano sekcyjnie 877 przypadkéw domniemanego
nagtego zgonu [Salazar JW i wsp., J Am Coll Cardiol 2026]. Za arytmiczne uznano 58% zgonow, ale tylko 32% zmartych miato
wczesniej rozpoznany klasyczny czynnik ryzyka, taki jak LVEF <35%, HF, przebyty zawat lub omdlenie. Ws$réd oséb bez
rozpoznanych czynnikéw ryzyka u kolejnych 31% stwierdzono w autopsji nierozpoznany wczesniej zawat lub DCM. Grupa ta miata
podobne obcigzenie wtdknieniem i chorobg wieicowa jak pacjenci z wczesniej rozpoznang choroba. Okoto dwie trzecie
arytmicznych nagtych zgondw wystgpito zatem u oséb bez wczesniej rozpoznanej choroby, a potowa tej ,,utajonej” grupy miata
nierozpoznang DCM lub przebyty zawat.

Wspotczesna stratyfikacja ryzyka SCD stopniowo odchodzi od prostych kryteriow fenotypowych i pojedynczego progu LVEF na
rzecz modeli tgczacych dane kliniczne, obcigzenie arytmig, CMR oraz genotyp [Antonopoulos AS i wsp., Eur J Heart Fail 2026].
Najlepiej zwalidowane pozostajg HCM Risk-SCD i kalkulator ryzyka ARVC. Ten drugi wykorzystuje wiek, pte¢, omdlenie, NSVT,
liczbe PVC w ciggu 24 godzin, ujemne zatamki T oraz RVEF, ale jego skutecznos¢ moze byé mniejsza w kardiomiopatii z wariantami
w genie desmoplakiny (DSP), wariancie w genie plakofiliny (PLN p.Argl4del) oraz przy istotnym zajeciu lewej komory. Dla DCM i
NDLVC opracowano m.in. modele DCM-SVA oraz NDLVC-5y. Osobne modele genowe s3 dostepne dla genédw wysokiego ryzyka
arytmicznego: LMNA, DSP, FLNC i PLN. Ich zaleta jest mozliwos¢ identyfikacji wysokiego ryzyka arytmicznego mimo zachowanej
lub jedynie nieznacznie obnizonej LVEF (wiecej informacji na temat modeli oceny ryzyka nagtego zgonu w ACM: https://www.acm-
risk.com/).

LAMINOPATIA. Kardiomiopatia zwigzana z wariantami LMNA jest jednoczesnie chorobg elektryczng i mechaniczng. Ocena
pacjenta nie moze zatem ograniczac sie do pytania o wskazania do ICD, lecz powinna réwnolegle obejmowac ryzyko progresji HF
[Heymans S, Eur Heart J 2026.]. Dotychczasowy model LMNA-risk VTA, zalecany przez ESC, ocenia jedynie 5-letnie ryzyko
zagrazajacych zyciu arytmii komorowych. Nowy model LMNA-HF-MACE opracowano na podstawie 470 dorostych, a nastepnie
zwalidowano w niezaleznej kohorcie miedzynarodowej, gdzie punktem koricowym byty hospitalizacja lub zgon z powodu HF,
LVAD lub HTx. Model nie obejmuje pacjentéw z LVEF <30%, poniewaz w tej grupie ryzyko jest juz bardzo wysokie (50% i 72% w
ciggu roku i pieciu lat). Opisany przez autoréw schemat podkresla, ze wynik ryzyka arytmii i HF-MACE powinien by¢ oceniany
rownolegle, a nie jako konkurencyjne alternatywy.

KARDIOMIOPATIA DESMOSOMALNA. Mutacje desmosomalne prowadzg nie tylko do ostabienia potgczen miedzykomadrkowych,
lecz takze do zmniejszenia ekspresji koneksyny 43, gtdwnego biatka potfaczen szczelinowych w komorach, co moze sprzyjac
zaréwno niestabilnosci mechanicznej, jak i zaburzeniom przewodzenia oraz arytmiom [Zhang J i wsp., Circ Heart Fail 2026].
W modelach mysich z utratg DSP lub wariantem PKP2 terapia genowa AAV-Cx43 poprawiata funkcje obu komor, ograniczata
ich poszerzenie i arytmie oraz wydtuzata przezycie. Podobne efekty obserwowano w kardiomiocytach uzyskanych z ludzkich
indukowanych pluripotencjalnych komadrek macierzystych z wariantami PKP2 i DSG2.
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