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Terugblik, bijdrage cardiologie



Het hart in 2014



Het hart in 2026



Het hart: the rhythm machine



Hoe krijg je hartproblemen?



Wat kan Fabry doen?

www.fabry.nl

Onafgebroken glycolipiden 



Hartproblemen bij Fabry

• Grotendeels bij Fabry patiënten die ook uitingen van Fabry hebben in andere organen

• Deze hartproblemen lijken best regelmatig niet gepaard te gaan met klachten

• Is het dan een probleem?

• Wat betekent dat voor de toekomst?

• Zowel bij mannen met Fabry als bij vrouwen met Fabry komen hartproblemen voor.



Verdikte hartspier

Ventrikel Hypertrofie

www.fabry.nl



Stapeling in het hart

Pieroni ea. JACC 2006



Littekenvorming

De Cobelli ea. AJR 2008



Andere problemen

• Hoge bloeddruk (nierproblemen!)

• Slagadervernauwing

• Hartritmestoornissen

• Te langzaam

• Te snel (boezems vs. kamers)

• Verdikking van de hartkleppen



Te langzaam



Pacemaker



Te snel - 1

• Boezem



Boezemfibrilleren

• Behandeling meestal met medicijnen

• Rustiger / normale hartslag

• Bloedverdunners

• Ablatie?



Te snel - 2

• Kamerritmestoornissen (ventriculaire tachycardie (VT) of ventrikelfibrilleren (VF)



Ventrikeltachycardie: VT

• Groot probleem

• Voor patiënten, voor families

• Voor de maatschappij

• Hoge zorgbelasting

• Specialistische spoedzorg

• Hoge sterfte, verminderde levensverwachting

• 17.000 patiënten/jaar in NL. Reductie in levensjaren: 5-25 jaar. 

• Hoge kosten

• Steeds terugkerende VT: €50.000-120.000/patiënt/jaar

VT→VF



Hoe kom je er af? 

• Medicijnen

• Medicijnen

• Medicijnen

• ERT???

• ICD

• Ablatie

• Redo ablatie, endo-epi etc.



En… werkt dat een beetje?



Zijn ernstige ritmestoornissen voorspelbaar?

• Nee, niet zo goed. Ook niet zo veel data beschikbaar helaas. 

Fabry gedraagt zich toch anders dan veel andere 

hartziekten.

• Het is duidelijk dat ernstige ritmestoornissen bij Fabry ook 

een uiting zijn van een ernstige uitingsvorm van Fabry.

• Patiënten mét reeds ritmestoornissen, hebben een hogere 

kans die nog eens te krijgen.

• Onduidelijk of het zinnig is om bij patiënten die een 

pacemaker krijgen, preventief een ICD te plaatsen (best een 

aantal keer gedaan!).

?



Samenvatting

• De ziekte van Fabry kan uit tot uiting komen in het hart. Fabry-patienten hebben dus een hogere 

kans om hartpatiënt te worden

• Het is dus juist als Fabry-patiënt belangrijk om te proberen het hart zo gezond mogelijk te houden.

• De bijdrage van enzymvervangende therapie aan het voorkomen of vertragen van hartproblemen is 

discutabel. 

• Hartfalen, te trage en te snelle (ernstige) hartritmestoornissen kunnen ontstaan. 

• Pacemakers kunnen vele jaren lang klachten van te trage ritmestoornissen goed behandelen, en 

met hart- en bloeddrukmedicijnen kunnen we het hart ook jarenlang ondersteunen. 

• De waarde van ICDs, met name preventieve ICDs, is onduidelijk. Vaak zijn ernstige 

hartritmestoornissen een teken van een vergevorderd ziektestadium. 



Bedankt voor uw aandacht.
Dr. Pieter G. Postema, cardioloog-elektrofysioloog
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