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Het hart in 2014
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Het hart in 2026
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Het hart: the rhythm machine
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Hoe krijg je hartproblemen?
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Wat kan Fabry doen?

Normale situatie

Sttuatie biy de ziekte van Fabry

Onafgebroken glycolipiden

www.fabry.nl




Hartproblemen bij Fabry

* Grotendeels bij Fabry patiénten die ook uitingen van Fabry hebben in andere organen

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

* |s het dan een probleem?
 \Wat betekent dat voor de toekomst?

e Zowel bij mannen met Fabry als bij vicouwen met Fabry komen hartproblemen voor.

ESIGN




Verdikte hartspier

Ventrikel Hypertrofie
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Stapeling in het hart
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Figure 1. Two-dimensional echocardiography in four-chamber apical view and left ventricular endomyocardial biopsy from two patients (Patient #4 and
Patient #18 of Table 2) with Fabry’s disease cardiomyopathy (A,D and B,E, respectively) and a patient with hypertrophic cardiomyopathy (C,F).
Comparison of the three echocardiographic frames reveals the presence of a binary appearance of left ventricular endocardial border in the two Fabry patients
(A,B). This echocardiographic finding reflects the glycosphingolipids compartmentalization involving a thickened endocardium (End) with enlarged and
engulfed smooth muscle cells (SMC), a subendocardial empty space (SES), and a prominent involvement of subendocardial myocardial layer (SL), while
the middle layer (ML) appears partially spared (D,E). The echocardiographic pattern is absent in hypertrophic cardiomyopathy (C), despite a similar
thickening of the endocardium (F).

Pieroni ea. JACC 2006

ESIGN




Littekenvorming

Fig. 1—Morphologic black blood T2-weighted and delayed enhanced images of 64-year-old heterozygotic
woman with Fabry’s disease—related cardiac hypertrophy.

A and B, Black blood T2-weighted long-axis images without (A) and with (B) fat suppression show diffuse
myocardial hypertrophy.

C and D, Minimal thinning of basal segment of left ventricular inferolateral wall is associated with thick
mesocardial striae of delayed enhancement shown on long-axis (C) and short-axis (D) delayed enhanced images.

De Cobelli ea. AJR 2008




Andere problemen

Hoge bloeddruk (nierproblemen!)

Slagadervernauwing

e Hartritmestoornissen

* Te langzaam
* Te snel (boezems vs. kamers)

* Verdikking van de hartkleppen
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e langzaam
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e Boezem

Figure 19-1 Atrial Fibrillation

Abnormal repetitive impulses (wavelets) 1

ECG demonstrating fine atrial fibrillation pattern

L]

ECG demonstrating coarse atrial fibrillation pattern

No single mechanism causes atrial fibrillation. Small, multiple
re-entrant wavelets may coalesce to form small atrial circuits.
Rapid repetitive impulses generated by myocytes located in left
atrium near pulmonary vein orifices stimulate atrial fibrillation.

Causes and associated conditions

Myocardial Hypertension
infarction r-

CHF

Acute or
N chronic
* Hyperthyroidism  alcohol
Insulin Hypothyroidism use

Mitral stenosis




Boezemfibrilleren

* Behandeling meestal met medicijnen
* Rustiger / normale hartslag

* Bloedverdunners

* Ablatie?

Figure 19-2

Complications of Atrial Fibrillation

Hemaodynamic deterioration in existing CHF

Example of left atrial thrombus in
patient with atrial fibrillation due
to mitral stenosis
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Onset of
orthopnea
and dyspnea

Sinus rhythm

Auscultatory (and
radiologic) evidence
of pulmanary
congestion

I- Onset atrial fibrillation

-

Tachycardia
due to rapid
ventricular
response

Patients with stable or asymptomatic congestive heart failure may show
marked worsening if atrial fibrillation (AF) ensues. Loss of atrial contraction
and rapid ventricular heart rate decreases cardiac output and increases
congestive symptoms,

Embolic sites

Thrombi commonly
originate in the left Emboli
. atrial appendage
' inatrial fibrillation
patients

Mitral
stenosis

Retinal emboli

Other peripheral sites
include spleen, kidney,
mesenteric vessels

High incidence of atrial thrombiin AF
patients with increased risk of peripheral
embolization warrants consideration of
anticoagulation unless contraindicated
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e snel -2

* Kamerritmestoornissen (ventriculaire tachycardie (VT) of ventrikelfibrilleren (VF)
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Syncope - fatal if not cardioverted,
defibrillated and/or resuscitated




Ventrikeltachycardie: V

Groot probleem T
* Voor patiénten, voor families VI VF
* Voor de maatschappij

* Hoge zorgbelasting ( '/’f_

* Specialistische spoedzorg

* Hoge sterfte, verminderde levensverwachting \
e 17.000 patiénten/jaar in NL. Reductie in levensjaren: 5-25 jaar. I I

* Hoge kosten
 Steeds terugkerende VT: €50.000-120.000/patiént/jaar

-

e _

T O




Hoe kom je er af?
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Conventional Ablation

Irrigated Tip Ablation

Medicijnen

Medicijnen

Medicijnen
ERT???

|ICD

Ablatie
' . 'lllll
Redo ablatie, endo-epi etc. - _ 7 CM




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 ”5"\ %

een uiting zijn van een ernstige uitingsvorm van Fabry.
° ° “

e Patiénten mét reeds ritmestoornissen, hebben een hogere
kans die nog eens te krijgen.

* Onduidelijk of het zinnig is om bij patiénten die een
pacemaker krijgen, preventief een ICD te plaatsen (best een

aantal keer gedaan!).
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Samenvatting

De ziekte van Fabry kan uit tot uiting komen in het hart. Fabry-patienten hebben dus een hogere
kans om hartpatiént te worden

Het is dus juist als Fabry-patiént 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.
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sitair Medische Centra

Bedankt voor uw aandacht.

Dr. Pieter G. Postema, cardioloog-elektrofysioloog
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