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Zdiagnozowana liczba dzieci z TNP

przed od 1.03.2018 | od 1.10.2018 | od 01.09.2019 | od 01.09.2020
01.03.2018 | do 30.09.2018 | do 31.08.2019 | do 31.08.2020 | do 31.08.2021

Liczba , 68 14 23 19 17 141
rozpoznan:

Czas e 7 11 12 12

sprawozdawczy

[msc]:

Zapadalno$¢: 24/rok 25,1/rok 19/rok 17/rok
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Rozktad geograficzny dzieci z TNP w Polsce

MW Zdiagnozowani od 01.09.2020 do 31.08.2021

M Zdiagnozowani przed 01.09.2020



Zgony dzieci z TNP w Polsce na
przestrzeni lat

Liczba
ID pacjenta * 804 (progresja * 586 (niewydolnosé * 800 (niewydolnos¢ * 797(progresja
niewydolnosci oddechowa) oddechowa) niewydolnosci
serca) e 2070 (niewydolnosc * 969 (progresja krgzeniowo-
oddechowa) niewydolnosci oddechowej)
krgzeniowo- e 2339 (nagty zon
oddechowej sercowy)
2205 e 2359 (nieznana)
(niewydolnosci e 2699 (nagty zgon
krazeniowo- sercowy)
oddechowej) e 2720 (progresja
niewydolnosci
krgzeniowo-
oddechowej)

W 8 todi, 21-23.10.2021 v 4% D B Uy B




Podsumowanie

_iczba pacjentow z TNP wpisanych przez osrodki
hediatryczne w bazie: 141

_iczba przeniesien do osrodka dorostych: 16
_iczba wytgczen z programu: 2

Zgony: 11

Aktualna liczba dzieci w bazie: 112
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Populacja dzieci w 2021 r. (zyjacy)

Po odliczeniu zgonow i transferow, aktualnie n= 112

Tetnicze Nadcisnienie ‘ Idiopatyczne TNP

Ptucne niereaktywne

Nadcisnienie ptucne 4 TNP zwigzane z wadg 66

spowodowane chorobg wrodzong serca (doktadne zestawienie na
lewe] czesci serca kolejnych slajdach)

TNP zwigzane z chorobami 1
Nadcisnienie ptucne o 2 tkanki tacznej

niewyjasnionym i/lub
wieloczynnikowym
patomechanizmie

Idiopatyczne TNP 7
reaktywne

Nadcisnienie ptucne w 6

przebiegu chordb ptuc

i/lub hipoksji




PAH-CHD w 2021 r. (zyjacy), n=66

TNP po operacji korekcyjnej serca, n=18

TNP w przypadku matych/przypadkowo wykrytych
ubytkow, n=9

TNP zwigzane z dominujgcym przeciekiem systemowo-
ptucnym, n=22

zespot Eisenmengera, n= 17
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TNP po operacji korekcyjnej serca w 2021 r.
(zyjacy), n=18

VSD + ASD, n=4
AVSD, n=4
Inne, n=10
TAC typ I (2x)
CAVC
d-TGA
DORV (2X)
TAPVC
TGA+VSD+PS,
PA + VSD (2x)
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TNP w przypadku matych/przypadkowo
wykrytych ubytkow w 2021 r. (zyjacy), n=9

ASD, n=9
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TNP zwigqzane z dominujacym przeciekiem
systemowo-ptuchnym w 2021 r. (zyjacy), n=2

ASD, n=4
VSD, n=6
AVSD, n=6
PDA, n=1
Inne, n=5:

VSD+ASDII+PDA,

Okienko aortalno-ptucne,
DORV

atrezja pnia ptucnego z ubytkiem przegrody
miedzykomorowej i kolateralami aortalno-ptucnymi, n=2
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Zespot Eisenmengera w 2021 r.
(zyjacy), n= 17

VSD, n=7
AVSD, n=2
PDA, n=4

Inne, n=4:
okienko Ao-PA, n=1
VSD + PDA, n=1
VSD + ASD, n=1
TAC I, n=1
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Leczenie

(sposrod wszystkich 141 rekordow)

W momencie | 01.09.2019 01.09.2020 01.09.2021

Monoterapia swoista

Terapia ztozona z dwéch lekéw

swoistych

Potrdjna terapia swoista

11 Ogédlnopolska Konferencja
SEKCJI KRAZENIA PLUCNEGO PTK

tédz, 21-23.10.2021

diagnozy

(leczenie

pierwotne)

12 56 53 48
20 56 60 60
1 13 12 17




BNP-PL - potrojna terapia swoista dzieci z TNP
stan na rok 2021

sildenafil + bosentan + epo 1 1
sildenafil + bosentan + iloprost 1 0
sildenafil + bosentan + treprostinil 9 9
sildenafil + bosentan + selexypag 0 1
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Wydarzenia 2020/2021
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Updated Guidelines on Pediatric Pulmonary Hypertension -

A CME Talk for Pediatric Cardiology Trainees and Junior Faculty

Georg Hansmann, MD, PhD,
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Rosnaca populacja PAH-CHD

Number European Union (Population: 497 million in 2008)

Estimated prevalence
30,00,000 - 11%

(2030)
25,00,000+ Prevalence Adult CHD patients
5.1" - 5.2%"" > 60 years

% (2012/13)
§ 20.00.0007 prevalence
- 0.5%"
=~ (2000)
o 15.00,000 Adult CHD patients
O < 60 years
L  10,00,000
g
5.00,0007 Children with CHD
0 L4 T T Y T ' T T s Y Y T T T T T T d
O N MT NUOUNDODNNO -~ NMTUVUOUNDOOANO~~NMOTMWONDODO O
C OO OO OO OC O O v v vt vt vt vt vt vt N AN AN NN AN ANANANANM
C OO 0O 0O OO0 0O C OO0 CCOCOO0OO0CO0C OO O OC OO0 OO0 O
N AN AN NN ANANANANANANANANANANNANANANNANANNANANANNNNANN
___________________________________________ >
Extrapolation
*Tutarel et o Eur Meort ) 2014; 35:725-35; **German Competence Network for Congenital Heart Dasease (dota on file
Adapted from Baumgartner H, Fur Meart J 2014; 35:683-5
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TNP wywotane przez leki lub toksyny

6t WSPH: Proposal to update classification of
drug- and toxin-induced PAH

« Proposed to simplify drug- and toxin-induced PAH classifications into two subgroups:
definite and possible associations!

[ pefre |
2015 ESC/ERS: Clinical classification of drug- and * — > Chcatne

Possible

T = « Fenfluramine « Phenylpropanolamine
tOXI n-=i nd u ced PAH + Dexfenfluramine + L-tryptophan
« Benfluorex * St John’s wort
+« Methamphetamines « Amphetamines
« Dasatinib » Interferon-a and -8
According to the current classification, PAH can be associated with exposure to certain drugs or + Toxic rapeseed oil *+ Alkylating agents
toxins such as anorectic agents, amphetamines, or selective serotonin reuptake inhibitors. * Bosutinib

« Direct-acting antiviral agents
against hepatitis C virus

» Leflunomide
. Uikel Possible
1. Puimonary aterial hypertension ll  etre | ukey | - Indiubin (Chinese hers Qing-Dai)

1.1 Idiopathic * Aminorex +« Amphetamines * Cocaine
1.2 Heritable * Fenfluramine * Dasatinib * Phenylpropanolamine [ Methamphetamines and dasatinib are now considered as definite associations based on recent data2- ]
1.2.1 BMPR2 mutation * Dexfenfluramine * L-tryptophan « St John’s Wort
1.2.2 Other mutations + Toxic rapeseed oil + Methamphetamines * Amphetamine-like drugs
1.3 Drugs and toxins induced » Benfluorex + Interferon a and B WSPH. World Symposam
1.4 Associated with: « Selective serotonin + Some chemotherapeutic } ‘ ;; 'e;': ,6:,‘;:»0. &_ p’.;,’_“oi; :‘ 3. 2. Zamanan R, ef ol Am ) Respwr Cnt Care Med 2018; 197:788-8 3. Montan et of. Cieculation 2012: 125:2128-37
1.4.1 Connective tissue disease reuptake inhibitors® agents such as alkylating
1.4.2 Human immunodeficiency - agents (mytomycine C,
virus (HIV) infection cyclophosphamide)®

1.4.3 Portal hypertension
1.4.4 Congenital heart disease
1.4.5 Schistosomiasis
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Co sie zmienito/zmienia?

Dostepnosc terapii celowanej dla dzieci
Odkrycia genetyczne istotne dla praktyki pediatrycznej

Dostepnos¢ metod interwencyjno-chirurgicznych w ,end-
stage HF” u dzieci (5 letnie przezycie LTx or HLTx 60%)
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Genetyka -

HPAH BMP9, BMP10 Aquaporin 1 | PVOD and PCH
W e (GDF2, BMP10) (AQP1) :
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PVOD

Lesions of PVOD Pulmonary artery

Pulmonary
vein

Pufmonary
venpus branch

Pulmonary Pulmonary Capillary
Pu{ofaryartery - ) artery arterial branch i  bed

Bronchus

Pulmonary nght
vein ventricle

FIGURE 4 Normal pulmonary artery wedge pressure in pulmonary veno-occlusive disease (PVOD). In PVOD,
the small pulmonary veins are affected, leading to an elevation of pressure in this region (P, as well as to an
elevation in true pulmonary capillary pressure (Pc) and pre-capillary pulmonary arterial pressure (Pa). Larger
pulmonary veins are usually not affected by PVOD, and it is in fact the pressure here that is reflected by
) ) _ o pulmonary artery wedge pressure; the static column of blood (hatched) occluded by pulmonary arterial
FIGURE 1 Vascular lesions and pathological features of pulmonary veno-occlusive disease [PVOD). All three .4y otar wedging or balloon inflation of a pulmonary arterial branch (balloon 1) reflects the pressure in a vein

compartments of the pulmonary microcirculation are affected in PVOD, although there is a preferential - : : :
involvement of the pulmonary venous system. Venular lesions include intimal fibrosis of small pre-septal ~ Of similar diameter (balloon 2J, usually of a larger size than those vessels affected by PVOD. Therefore, this

venules. Capillary lesions are characterised by exuberant proliferation of endothelial cells (capillary ~measurement technique does not reflect the important elevation of pressure in the smaller diameter vessels
haemangiomatosis). Arterial lesions resemble those of pulmonary arterial hypertension with intimal fibrosis associated with PVOD.
and medial hypertrophy, but complex plexiform lesions are absent.
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HRCT

- pogrubienie przegrod,

« wewnatrzzrazikowe guzki typu
matowej szyby,

* powiekszone wezty chtonne
Srodpiersia




Covid-19 a dzieci TNP i ich rodziny
Covid (+) n=3 (2,5%)

Poziom leku

> wysoki: 21,3% (13)

brak: 27,9% (17)

" umiarkowany: 13,1% (8) .Jmm

Z
Clinical Medicine ml\l)@

Article

The Impact of COVID-19 Pandemic on Children with
Pulmonary Arterial Hypertension. Parental Anxiety and
Attitudes. Follow-Up Data from the Polish Registry of
Pulmonary Hypertension (BNP-PL)

Joanna Kwiatkowska Lat, Jaroslaw Meyer-Szary L*0, Anna Mazurek-Kula 2, Malgorzata Zuk 3@,
1 k H 3 (o) 2 Anna Migdal 30, Jacek Kusa *©9, Elzbieta Skiba %, Karolina Zygielo 4@, Kinga Przetocka 5 Zbigniew Kordon s
n I S I 7 ) 7 /0 3 Pawel Banaszak ®, Agata Michalczyk °, Alina Rzeznik-Bieniaszewska 7, Rafal Surmacz 7, Waldemar Bobkowski 7,
Barbara Wojcicka-Urbanska 8, Bozena Werner 809, Joanna Pluzanska ?, Katarzyna Ostrowska 2,
Magdalena Bazgier ¥ and Grzegorz Kopec *
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Krazenie fontanowskie?




Pacjenci po operacji Fontana + COVID-19

Objawy COVID
goraczka

Obj. z p.pok

Zaburzenia smaku
Zaburzenia wechu
hospitalizacja

Przypadkowe rozpoznanie
FU-zdrowy
FU-PIMS/post-COVID
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4 (44,4)
1(11,1)
0 (0)
2 (22,2)
2 (22,2)
0 (0)
1(11,1)
3(33,3)
0
3(27,3)
8 (88)
1(11,1)

2 (28,5)
1(14,3)
1(14,3)
0 (0)
2 (28,5)
3 (42,3)
2 (28,5)
4(57,1)
0 (0)
1(14,3)
3 (42,3)
3 (42,3)

Dzieci n=9 (%) Dorosli n=7 (%) Razem n=16 (%)

6 (37,5)
2 (12,5)
1 (6,25)
2 (12,5)

4 (25)
3(18,8)
3(18,7)
7 (43,8)

0

4 (25)
11 (68,8)

4 (25)




Charakterystyka dorostyc

h i dzieci

w Polsce

M 4 HLHS nie Nie FU

M HLHS nie nie FU

M DILV+VSD+ MGA nie diagnostyczna FU

M 10 HLHS EF<<< nie FU

K 10 HLHS PLE (sterydy); DiGeorge tak -PIMS FU

M 11 HLHS nie nie FU

M 14 HLHS nie nie FU

M 15 HLHS EF<<< nie FU

M 16 HLHS PLE (sterydy) tak FU

M 18 HLHS EF< nie zdrowy

M 19 HLHS; DDD DiGeorge, Dekortykacja pilna HDCz; NOAC
ptuca prawego termoablacja
Obrzek limfatyczny Miesak kosci?
NYHA 11/l

K 20 DORV+PA; PH nie diagnostyczna FU

K 22 DISV+ MGA nie nie FU

22 DILV-dTGA+PS nie pilna Drenaz, antybiotykoterapia,
Clexane, diuretyki
27 DORV+TGA+VSD+PS nie diagnostyczna FU
K 35 SV+dTGA+ PS nie diagnostyczna FU




BNP-PL a pacjenci off-label

Krgzenie fontanowskie
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DZIEKUJE za uwage
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