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WPROWADZENIE 
Choroby rzadkie, w tym choroby rzadkie układu krążenia stają się znaczącym obciążeniem dla pacjentów, lekarzy i systemów opieki zdrowotnej na całym świecie. Są one określone jako zagrażające życiu i przewlekle wyniszczające schorzenia występujące rzadziej niż 5 na 10 000 osób w populacji ogólnej. Nawet do 8% obywateli Europy może cierpieć na chorobę rzadką, co przekłada się na około 27 do 36 milionów ludzi. Populacja dorosłych z rzadkimi chorobami układu sercowo-naczyniowego jest znacząco niejednorodna, w odniesieniu do rodzaju i stopnia złożoności choroby oraz objawów klinicznych, wieku zachorowania i historii naturalnej. 
Krakowska Klasyfikacja Chorób Rzadkich Układu Krążenia
Brak odpowiedniego spisu chorób rzadkich pozostaje przeszkodą w promowaniu ich rozpoznawania. Spośród tysięcy znanych chorób rzadkich tylko 250 posiada odrębny kod w istniejącej 10. wersji Międzynarodowej Klasyfikacji Chorób (ICD). W rezultacie, określenie wskaźników epidemiologicznych, w tym częstości występowania, zapadalności, śmiertelności i umieralności jest wymuszone. Schorzenia, które nie są widoczne dla systemów informacyjnych służby zdrowia w konsekwencji cierpią na brak alokacji środków i zasobów. W ten sposób powstaje błędne koło, które utrzymuje ten stan nierówności. Aby przezwyciężyć te trudności podjęte zostały liczne inicjatywy w tym system klasyfikacji Orphanet, który jest obecnie rozwijany, czy też ICD korygowana przez Światową Organizację Zdrowia. Niezależnie od wspomnianych projektów, CRCD w Krakowie zaproponowało wyczerpującą klasyfikację chorób rzadkich układu krążenia w celu wspierania formułowania wspólnego języka w tej dziedzinie [1]. Klasyfikacja Chorób Rzadkich Układu Krążenia wynika z doświadczenia Ośrodka i gruntownego przeglądu większości publikacji dostępnych w PubMed i ma na celu ułatwienie rozpoznawania i grupowanie ekspertów w głównych dziedzinach chorób rzadkich układu krążenia. Zapewnia ona systematyczny spis chorób rzadkich układu krążenia oparty na nasileniu objawów klinicznych i głównych mechanizmach patologicznych. Główne klasy Klasyfikacji to choroby rzadkie krążenia systemowego (Klasa I), choroby rzadkie krążenia płucnego (Klasa II), choroby rzadkie serca (kardiomiopatie) (Klasa III), rzadkie wrodzone choroby układu krążenia (Klasa IV), rzadkie zaburzenia rytmu serca (Klasa V), guzy serca i choroby sercowo-naczyniowe w chorobach nowotworowych (Klasa VI), choroby sercowo-naczyniowe u kobiet w ciąży (Klasa VII) i niesklasyfikowane choroby rzadkie układu krążenia (Klasa VIII) (Tabela 3). Są one dalej podzielone na grupy i podgrupy, w stosownych przypadkach. Każda jednostka lub grupa jednostek ma przypisany unikalny kod klasyfikacyjny RCD. Podjęto również próbę utworzenia odniesień do istniejącej 10. wersji systemu ICD, umieszczając jej kod, jednak często nie było to możliwe z powodu oczywistych ograniczeń tego systemu klasyfikacji w zakresie chorób rzadkich układu krążenia. Mimo że utworzenie Klasyfikacji Chorób Rzadkich Układu Krążenia było wymagającym przedsięwzięciem i dlatego też poddawana jest obecnie intensywnej ocenie na międzynarodowym forum ekspertów, jej stosowanie zostało już rozpoczęte. 
PODSUMOWANIE
Brak kompleksowej klasyfikacji tych chorób stanowi przeszkodę. Centrum Chorób Rzadkich Układu Krążenia w Krakowie, desygnowane centrum eksperckie, zaproponowało Klasyfikację Chorób Rzadkich Układu Krążenia, aby wspierać formułowanie wspólnego języka w tej dziedzinie. Klasyfikacja wynika z doświadczenia Centrum i gruntownego przeglądu literatury. Składa się ona z ośmiu głównych klas odzwierciedlających intensywność objawów klinicznych i głównych mechanizmów patologicznych. 
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