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Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia

w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta 1l (CRCD)/
Center for Rare Cardiovascular Diseases at
the John Paul 1l Hospital in Krakow (CRCD)

Cele i Dziatalnos¢/ Objectives and Activities

Choroby rzadkie zwane tez sierocymi to choroby o matym rozpowszechnieniu (< 1:2000
populagji), ktrych wtasciwe rozpoznanie oraz leczenie wymaga niestandardowego i kompleksowego
podejécia. Sa to schorzenia przewlekte, postepujace i czesto zagrazajace zyciu. Obnizaja jakos¢ zycia
pacjentdw, sa przyczyna niepetnosprawnosci i dlatego pacjenci na nie cierpiacy nierzadko wymagaja
pomocy os6b trzecich.

Choroby rzadkie uktadu krazenia staja sie istotnym wyzwaniem
dla lekarzy oraz systemu opieki zdrowotnej. Szacuje sie, ze dotykaja one
30milionéw obywateli Unii Europejskiej. Ich diagnostyka i leczenie zwykle
wymagazaangazowania specjalistow z réznych dziedzin medycyny.

Centrum Choréb Rzadkich Ukfadu Krazenia w Krakowskim
Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il (CRCD) powstato na bazie wiedzy
idoswiadczeri w zakresie diagnostykii leczenia chordb rzadkich zgromadzony-
ch przez ostatnie lata przez personel Szpitala oraz naukowcéw z Instytutu
Kardiologii Uniwersytetu Jagielloriskiego Collegium Medicum. Formalnie
Centrum stworzone zostato wroku 2011 w zwiazku z realizacjg projektu pt.
Utworzenie europejskiej sieci wspdtpracy w zakresie tzw. ,sierocych” choréb
kardiologicznych” wspétfinansowanego ze srodkéw Unii Europejskiej w
ramach Matopolskiego Regionalnego Programu Operacyjnego na lata 2007-
2013 opisanegonastronie4.

Cele CRCD s3 spdjne z zaleceniami Komisji Europejskiej

propozycje pierwszej Klasyfikacji Chordh Rzadkich Uktadu Krazenia. Gtowne grupy Klasyfikacji zostaty
przedstawione w tabeli ponizej.
Rare cardiovascular diseases are becoming assignificant burden for patients, physicians, and the health
care system. A “rare” disease is a disease seen so rarely that its appropriate diagnosis and treatment
require specific, complex endeavors in the hands of appropriately trained and
experienced physicians. Rare diseases are estimated to affect 30 million
European Union (EU) citizens. These diseases are chronic, progressive, and
often life-threatening. Rare cardiovascular diseases are often disabling — the
quality oflife of the patientsis frequently compromised by loss of autonomy.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases at the John Paul Il Hospital
stemmed from the growing experience that staff of the John Paul Il Hospital in
Krakow and the Institute of Cardiology, Jagiellonian University Medical
College had gained throughout the years. The Centre was formally established
in2011,asaresult of our successful application for the European Union Project
“Establishing a European Network for Orphan Cardiovascular Diseases’,
cofunded by the Matopolska Regional Operational Programme 2007-2013
described on page 4.

The aims of the CRCD are consistent with the identified needs for centers
of excellence in rare cardiovascular diseases (R(Ds) as indicated by the

dotyczacymi tworzenia centrow doskonatosci zzakresu chordb rzadkich uktadu  Prof. dr hab. n. med. Piotr Podolec, specjalista choréb ~ European Union Commission on Rare Diseases. These haveincluded as follows:
krazenia. Obejmuja one: wewnetrznych i kardiologii. Dyrektor Instytutu Kardiologii  «  providing efficient diagnosticand therapeutic pathways for RCD patients
«  prowadzenie diagnostyki oraz leczenia pacjentow z rzadkimi chorobami  Uniwersytetu Jagiellofiskiego Collegium Medicum, in the Krakow (Matopolska) region and (as needed) from other Polish

uktadu krazenia na terenie Matopolskii w razie potrzeby innych regionéw
Polski;
e rozwdj krajowych i miedzynarodowych sieci wspétpracy w zakresie

Kierownik Kliniki Choréb Serca i Naczyn, Kierownik
Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim
Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawfa II./Prof. Piotr
Podolec MD, PhD, specialist in internal medicine and

regions;
«  developmentofnational andinternational
collaboration networkin RCDs;

chorébrzadkich; cardiology. Director of the Institute of Cardiology *  establishingadatabase of RCDs;
utworzeniebazy danych choréh rzadkich uktadu krazenia; Jagiellonian University Medical College. Head of the *  knowledge dissemination,
*  rozpowszechnienie wiedzy na temat choréb rzadkich uktadu krazenia Department of Cardiac and Vascular Diseases and the targeting both physicians and patients/families;
wsrédlekarzy, pacjentéwiich rodzin; Centre for Rare Cardiovascular Diseases at the John Paul Il -« nsychological and social support to patients and families.

«  wsparcie psychologiczneisocjalne pacjentowiich rodzin. HospitalinKrakow.

0d roku 2006 do 2015 w CRCD przeprowadzono diagnostyke
oraz podjeto kluczowe decyzje terapeutyczne dla kilkuset pacjentow z

“...Choroby rzadkie uktadu krazenia staja sie
istotnym wyzwaniem dla lekarzy oraz systemu
opiekizdrowotnej.../... Rare cardiovascular diseases

From 2006 to 2015, the CRCD has been instrumental in providing
diagnostic path and making key therapeutic decisions forhundreds of patients
with RCDs. This was possible due to strict cooperation of the staff of the CRCD

chorobami rzadkimi ukfadu krazenia. Stato sie to mozliwe dzieki Scistej aye hecoming a challenge for physicians and health  With national and international experts in various medical disciplines (see pa-

wspétpracy personelu CRCD z krajowymi oraz migdzynarodowymi ekspertami - care system..”
zréznych dziedzin medycyny (patrz strona 5-6). Pacjenci z chorobami rzadkimi
sq przedstawiani podczas kwartalnych wideokonsultacji z udziatem ekspertéw. Lekarze z CRCD
podnosza swoje kwalifikacje podczas stazy w renomowanych osrodkach europejskich. Ponadto CRCD
odegrato istotng role w rozpowszechnianiu wiedzy o chorobach rzadkich uktadu krazenia poprzez
organizowane sympozja oraz konferencje (patrz strona 19-36), bazy danych chordb rzadkich,
podrecznik (patrz strona 40), strone internetowa (www.crcd.eu) (patrz strona 37) oraz Journal of Rare
Cardiovascular Diseases (patrz strona 39). Dodatkowo CRCD we wspétpracy z Wydziatem Lekarskim
Uniwersytetu Jagielloriskiego Collegium Medicum opracowato "Program szkolenia z zakresu choréb
rzadkich" (patrz strona 16). W celu utatwnienia przekazywania chorych z osrodkéw referujacych do
Centrum Chordb Rzadkich w ramach projektu opracowano "Model Zarzadzania Ruchem Chorych
Cierpiacych na Choroby Rzadkie" (patrzstrona 17).

W celu poprawy rozpoznawalnosci chordb rzadkich uktadu krazenia oraz zgrupowania
ekspertéw z tego zakresu Grupa Robocza ds. Klasyfikacji Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia opracowata

Klasyfikacja Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia

ges 5-6). Patients with RCDs have been discussed thoroughly during quarterly
videoconsultation meetings with experts. Physicians from the CRCD have
been training their skils in RCDs in renowned European Centres. In addition CRCD has played an
important role in the dissemination of knowledge on RCDs through symposia and conferences (see
page 19-36), RCD registries, textbook (see page 40), RCD website (www.crcd.eu) (see page 37), and
the Journal of Rare Caradiovascular Diseases (see page 39).
CRCDin cooperation with the Faculty of Medicine of the Jagiellonian University Medical
College has developed a "Curriculum in the field of rare diseases” (see page 16). In order to facilitate
transfer of patients from referring centers to the Center for Rare Diseases "Model of Referring Patients
Suffering from Rare Diseases" (see page 17) was developed within the project.
Inordertofacilitate recognition of RCDs, and to group the expertise in the main fields of
RCDs the RCD Classification Working Group has recently published in the Journal for Rare
Cardiovascular Diseases their proposal for the first ever, Classification of Rare Cardiovascular Diseases”
main classes of which are presented in the table below.

(lassification of Rare Cardiovascular Diseases Krakow 2013*

Klasa I - choroby rzadkie krazenia systemowego

Class | - rare diseases of systemic circulation

Klasa Il — choroby rzadkie krazenia ptucnego

Class Il - rare diseases of pulmonary circulation

Klasa IIl — choroby rzadkie serca (kardiomiopatie)

Class Il - rare diseases of the heart (cardiomyopathies)

Klasa IV - rzadkie wady wrodzone uktadu sercowo-naczyniowego

Class IV — rare congenital cardiovascular diseases

Klasa V — rzadkie arytmie

ClassV/ - rare arrhythmias

Klasa VI - guzy serca i choroby uktadu krazenia w chorobach nowotworowych

Class VI - cardiac tumors and cardiovascular diseases in malignancy

Klasa VIl - choroby ukfadu krazenia u ciezarnych

Class VIl - cardiovascular diseases in pregnancy

Klasa VIl - niesklasyfikowane choroby rzadkie uktadu krazenia

Class VIl - unclassified rare cardiovascular diseases.

*Pefna klasyfikacja dostepna w J Rare Cardiovasc Dis 2013;1:13-24/ Full dassification is available in J Rare Cardiovasc Dis 2013;1:13-24

Centre for Rare Cardiovascular Diseases I3 . o . Phone: +4812614 2287, +481261433 99
at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland CRCD - centrum ChorOb RzadkKh Uk'adu KrQZEnla/ Fax: +48124234376

Department of Cardiac and Vascular Diseases

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl

Ul Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland Centre for Rare Cardiovascular Diseases webpage: www.cred.eu
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Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta 11/
The John Paul Il Hospital in Krakow

Krakowski Szpital
Specjalistycznyim. JanaPawtall.

Krakowski Szpital Spejalistyczny im. Jana Pawfa I, zatozony
w1917 roku, jest publicznym zaktadem opieki zdrowotnej. Misja Szpitala jest
zapewnienie chorym leczenia z zastosowaniem $wiatowej klasy standardow
0 najwyzszej jakosci oraz dbatos¢ o zapewnienie poczucia bezpieczeristwa
i zaufania pacjentéw. Szpital zatrudnia personel owysokich kwalifikacjach
w zakresie leczenia choréb uktadu sercowo- naczyniowego, oddechowego
orazchordb zakaznych.

Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawfa Il jest
najwiekszym w Polsce centrum leczenia chordb serca i ptuci jednym z najlepiej
wyposazonych szpitali oferujac 61016zek oraz przychodnie.

Szpital miesci piec oddziatow kardiologicznych nalezacych do |

Instytutu Kardiologii Uniwersytetu Jagielloriskiego: Oddziat Kliniczny Choréb
Serca iNaczyn z Pododdziatem Intensywnego Nadzoru Kardiologicznego,
Oddziat Kliniczny Choroby Wiericowej i Niewydolnosci Serca z Pododdziatem
Intensywnego Nadzoru Kardiologicznego, Oddziat Kliniczny Elektrokard-
iologii, Oddziat Kliniczny Chirurgii Serca, Naczyn i Transplantologii oraz
Centrum Interwencyjnego Leczenia Choréb Serca i Naczyn. Razem z
Oddziatem Klinicznym Chirurgii Klatki Piersiowej i Chirurgii Onkologicznej
zPododdziatem Rehabilitacji Pulmonologicznej oraz Oddziatami
Pulmonologicznymitworzy wyspejalizowana jednostke sercowo- ptucna.

Wdrozenie projektéw wspétfinansowanych przez Unie
Europejska skutkowato znaczng przebudowa struktury Szpitala pozwalajaca
nalepsze wykorzystanie potencjatujego zespotu w leczeniu chorych.

Dr med. Anna Prokop-Staszecka, specjalista choréb
wewnetrznych i pulmonologii. Dyrektor Krakowskiego
Szpitala Spedjalistycznego im. Jana Pawta Il. Ekspert
Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia./Dr Anna
Prokop-Staszecka MD, PhD, specialist in internal medicine
and pulmonology. Director of the John Paul Il Hospital in
Krakow. Expert of the Centre for Rare Cardiovascular
Diseases.

»--Misja Szpitala jest zapewnienie chorym leczenia
z zastosowaniem $wiatowej klasy standardow
o najwyzszej jakosci oraz dbatos¢ o zapewnienie
poczucia bezpieczeristwa i zaufania pacjentow .../...
The of the Hospital is to provide t

and relief from pain offering world class, high
quality healthcare services, persisting in our efforts
to assure the safety of patients and their continuing
confidence..."

TheJohn Paulll
Hospital in Krakow.

The John Paul Il Hospital, established in 1917, is a public health care
institution. The mission of the Hospital is to provide treatment and relief from
pain offering world class, high quality healthcare services, persisting in our
efforts to assure the safety of patients and their continuing confidence. The
Hospital gquarantees highest quality specialist services to treat cardiovascular,
respiratory and infectious diseases using the most up-to-date equipment and
technology.

The John Paul Il Hospital is located in Malopolska Voivodship in the
historic city of Krakow, in southern Poland, nestled either side of the upper
Vistula River. The Hospital is the largest heart and lung centre in Poland.
According to its statute, and in compliance with the fundamental patient's
right of having free access to medical services, it is open to all people in need.
As one of the best-equipped hospitals with the highest qualified medical
personnel it offers 610 beds for treatment of a spectrum of diseases.

The Hospital houses five cardiovascular departments of the Jagiellonian
University Institute of Cardiology, including the Department of Cardiac and
Vascular Diseases, Department of Coronary Heart Diseases, Department of
Electrocardiology, Department of Hemodynamics and Angiocardiography,
and Department of Cardiac and Vascular Surgery and Transplantation.
Together with the Department of Thoracic Surgery and Departments of
Pulmonology, itrepresentsa specialized cardiopulmonary unit.

To meet patient needs, the Hospital has expanded the range of medical
care and health programmes, both in-hospital and out-patient.
Implementation of projects co-funded by the European Union resulted in
major alterations of the hospital structure providing at the same time
measurable health effects.

Szpital w liczbach Hospital in numbers

Liczba hospitalizowanych pacjentéw w ciagu roku 31000 The number of hospitalized patients per year
Liczba udzielanych porad 117 000/ rok (per year) The number of specialist consultations

Liczba przeprowadzonych operacji na otwartym sercu 2800/ rok (per year) The number of open-heart operations

Liczba wykonywanych procedur metoda kardiologii interwencyjnej 7000/ rok (per year) The number of procedures performed by interventional cardiology
Liczba wszczepien rozrusznikow serca 657/ rok (per year) The number of cardiac pace makers implantations
Liczba wszczepien kardiowerterow 198/ rok (per year) The numberof cardioverter implantations

Liczba przeprowadzonych badan laboratoryjnych 870000/ rok (per year) The number of laboratory tests

Liczba tézek 610 The number of beds

Liczba oddziatow 19 The number of wards

Liczba poradni specjalistycznych 38 The number of outpatient departments

Liczba pracowni 44 The number of specialist laboratories

Liczba pracownikéw w szpitalu ogdtem 1892 The number of hospital staff

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chordéb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +48126143399
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu
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Utworzenie i Rozszerzenie Europejskiej Sieci Wspotpracy w zakresie tzw. ,Sierocych” Chorob Kardiologicznych/
Establishing and Extension a European Network for Orphan Cardiovascular Diseases
Struktura Projektu/ Structure of the Project

CRCD zostato zatozone w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il jako
rezultat pozytywnego rozpatrzenia projektu Unii Europejskiej wspdtfinansowanego w ramach
Matopolskiego Regionalnego Programu Operacyjnego (MRPO) 2007-2013, Priorytet 8, Wspdtpraca
miedzyregionalna, Dziatanie 8.2. Wzmocnienie pozycji Matopolski w europejskich sieciach wspét-
pracy. Pierwszymi oficjalnymi partnerami zostaty osrodki w Rydze, Pauls Stradins Clinical University
Hospital oraz w Kownie, Lithuanian University of Health Sciences. Niedtugo po rozpoczeciu projektu
stopniowo dotaczaly sie kolejne jednostki. W roku 2013 CRCD otrzymato dofinansowanie w ramach
MRPO na prowadzenie projektu pt. Rozszerzenie Europejskiej Sieci Wspotpracy w zakresie tzw.
Sierocych Choréb Kardiologicznych. Do projektu jako oficjalni partnerzy dofaczyli: Deutsches
Herzzentrum Berlin, Berlin, Niemcy, San Raffaele University Hospital, Mediolan, Wtochy,
Specjalistyczny Szpital im. Edwarda Szczeklika w Tarnowie, Szpital Powiatowy im. dr Tytusa
Chatubiriskiego w Zakopanem, Szpital Powiatowy w Chrzanowie, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy
w Krakowie-Prokocimiu, Uniwersytet Jagielloriski Collegium Medicum Wydziat Lekarski, Narodowy
FunduszZdrowia, Oddziat Matopolski. Strukture projektu przedstawiono ponize;.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases (CRCD) was established at the John Paul Il
Hospital in Krakow, Poland, as a result of our successful application for the European Union Project,
cofunded by the Matopolska Regional Operational Programme 2007-2013 (MROP), Priority 8.
Interregional cooperation, Action 8.2. Strengthen the position of Matopolska in the European
cooperation networks. The first two official Partners of the project were the Pauls Stradins Clinical
University Hospital in Riga, Latvia, and Lithuanian University of Health Sciences in Kaunas. Soon after
the beginning of the project, other centers have been gradually joining the evolvinginitiative. In 2013
the CRCD successfully applied to the MROP for the project Development of the European Network in
Orphan Cardiovascular Diseases and formally established the cooperation with other local and
European centres. The following centers officially joined the project: Deutsches Herzzentrum Berlin,
Berlin, Germany, San Raffaele University Hospital, Milan, Italy, Specjalistyczny Szpital im. Edwarda
Szczeklika w Tarnowie, Szpital Powiatowy im. dr Tytusa Chatubiniskiego w Zakopanem, Szpital
Powiatowy w Chrzanowie, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie-Prokocimiu, Jagiellonian
University, Medical College, National Health Fund, Malopolska Division. The structure of the project is
shown below.

Kierownik Projektu/ Head of the Project - Prof. Piotr Podolec

Zastepca Kierownika Projektu/ Deputy Head of the Project — Dr hab. med. Grzegorz Kope¢

Komitet Sterujacy/ Steering Committee:
Kierownik Projektu/ Head of the Project
Zastepca Kierownika Projektu/ Deputy Head of the Project

Liderzy zespotéw choréb rzadkich uktadu krazenia/ Leaders of the teams for rare cardiovascular diseases

Liderzy Europejskich Organizaji Partnerskich/ Liders of the European Partner Organizations

Koordynator Komitetu Sterujacego/
Steering Committee Coordinator:
Mrs Dominika Gryszowka, Mrs Agnieszka Piwowarczyk-Bargiet

Zespoty Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia/ Teams for Rare Cardiovascular Diseases

Centrum/ Centre

. Choroby Rzadkie Krazenia Ptucnego/ Rare Pulmonary Choroby Rzadkie Serca (Kardiomiopatie)/ Diseases of the Rzadkie wrodzone wady uktadu sercowo-naczyniowego/
Zespot/ Team . . . . . .
Vascular Diseases Heart (Cardiomyopathies) Rare Congenital Cardiovascular Diseases
Lider/ Leader Dr hab. med. Grzegorz Kope¢ Dr med. Pawet Rubis Dr hab. med. Lidia Tomkiewicz-Pajak

0srodki Partne / Partner Centers

Liderzy/ Leaders

Research Institute of Cardiology, Pauls Stradins Clinical University Hospital, Riga, Latvia

Prof. Andrejs Erglis, dr Aldis Rozenbergs, dr Andris Skride

Deutsches Herzzentrum Berlin, Berlin, Germany

Prof. Roland Hetzer, prof. Henryk Siniawski

San Raffaele University Hospital, Milan, Italy

Prof. Ottavio Alfieri, prof. Antonio Colombo, prof. Francesco Maisano

Lithuanian University of Health Sciences in Kaunas

Prof. Egle Ereminiene, prof. Saidrius Milauskas, prof. Remigijus Zaliunas,

Department of Cardiology, University of Hull, Great Britain

Prof. John GF Cleland

Speqjalistyczny Szpital im. Edwarda Szczeklika w Tarnowie

Dr Marcin Kuta, dr Dariusz Raich

Szpital Powiatowy im. dr Tytusa Chatubiriskiego w Zakopanem

Dr Regina Tokarz, dr Anna Orzechowska

Szpital Powiatowy w Chrzanowie

Dr Krzysztof Ktos, dr Jacek Nowak

Uniwersytecki Szpital Dziecigcy w Krakowie-Prokocimiu

Dr Maciej Kowalczyk, prof. Andrzej Rudziriski, prof. Janusz Skalski

Uniwersytet Jagielloriski Collegium Medicum

Prof. Tomasz Grodzicki, prof. Piotr Laidler, prof. Wojciech Nowak

Narodowy Fundusz Zdrowia, Oddziat Matopolski/ National Health Fund, Malopolska Division

Mrs Elzbieta Fryzlewicz-Chrapisiriska

Koordynatorzy kwartalnych
videokonferencji/ Coordinators of the
quarterly videoconference meetings:

Dr Jakub Stepniewski

Ms Agnieszka Kamyczek Ms Paulina Kozub

Grupa robocza ds. opracowania programu
szkolenia z zakresu choréb rzadkich uktadu
krazenia dla studentéw wydziatéw
lekarskich/ Working group for elaborating
the curriculum on rare cardiovascular
diseases for medical students

Grupa robocza ds. opracowania modelu
zarzadzania ruchem chorych cierpiacych na
choroby rzadkie uktadu krazenia/ Working
group for elaborating the project to improve
the flow of patients with rare cardiovascular
diseases

Grupa robocza ds. opracowania rejestrow

chordb rzadkich uktadu krazenia/ Working
group for elaborating the registries of rare
cardiovascular diseases

Moderator strony internetowej
www.cred.eu/ Website moderator Dr Jakub
Podolec

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

4 at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chordéb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +48126143399
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu



Krajowi i Miedzynarodowi Eksperci/
National and International Experts

Zesp6t Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia dziekuje ekspertom za ich The team of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases would like to thank the
zaangazowanie w diagnostykeileczenie pacjentéw z chorobamirzadkimi. authorities and experts listed in tables below for their engagement in diagnosis and treatment of
patientswith rare cardiovascular diseases.

Eksperci Miedzynarodowi/ International Experts

Ottavio Alfieri (IT), Ségoléne Aymé (FR), Naser M. Ammash (US), Eloisa Arbustini (IT), Helmut Baumgartner (DE), Rimantas Benetis (LT), John GF Cleland (GB), Thomas Deneke (DE), Uri Elkayam (US), Egle Ereminiene (LT), Andrejs Erglis
(LV), Nazzareno Galié (IT), Christa Gohlke-B&rwolf (DE), Roland Hetzer (DE), Ir ene Lang (AT), Hiromi Matsubara (JP), Skaidrius Miliauskas (LT), Deddo Moertl (AT), Mark P etrie (GB), Jolien W . Roos-Hesselink (NL), Aldis Rozenbergs (LV),
Gerald Simonneau (FR), Henryk Siniawski (DE), Nik a Skoro-Sajer (AT), Andris Skride (L V), Remigijus Zaliunas (LT)

Eksperci Krajowi/ National Experts

Kardiolodzy/ Cardiologists

Stanistaw Bartus, Jacek Biatkowski, Elzbieta Biernacka, Zofia T. Bilifiska, Piotr Bogacki, Leszek Bryniarski, Grazyna Brzezifiska-Rajszys, Danuta Czarnecka, Marcin Demkow, Jacek S. Dubiel, Dariusz Dudek, Jarostaw Drozdz, Artur Dziewierz,
Anna Fijatkowska, Krzysztof Filipiak, Andrzej Gackowski, Grzegorz Gajos, Zbigniew Gasior, Janusz Grodecki, Tomasz Grodzicki, Marta Hlawaty, Piotr Hoffman, Marianna Janion, Ewa Jankowska, Piotr Jankowski, Anna Kabtak-Ziembicka,
Ihigniew Kalarus, Jarostaw Kasprzak, Anna Klisiewicz, Monika Komar, Grzegorz Kope¢, Marcin Kurzyna, Wiadystawa Kolasiriska-Kloch, Kalina Kawecka-Jaszcz, Janusz Kleinrok, Marek Klocek, Ewa Konduracka, Matgorzata Konieczyriska,
Magdalena Kostkiewicz, Artur Kozanecki, Jacek Legutko, Agata Lesniak-Sobelga, Michat Marchel, Ewa Mirek-Bryniarska, Tomasz Miszalski-Jamka, Katarzyna Mizia-Stec, Jadwiga Moll, Ewa Mroczek, Wtodzimierz Musiat, Piotr Musiatek,
Jadwiga Nessler, Bogdan Nessler, Maria Olszowska, Grzegorz Opolski, Tomasz Pasierski, Tomasz Pawelec, Pawet Petkow-Dimitrow, Piotr Pieniazek, Artur Pietrucha, Wojciech Ptazak, Jakub Podolec, Piotr Podolec, Piotr Ponikowski, Piotr
Pruszczyk, Tadeusz Przewtocki, Marek Rajzer, Tomasz Rakowski, Pawet Rubis, Bozena Sobkowicz, Janina Stepniniska, Jakub Stepniewski, Danuta Sorysz, Katarzyna Stolarz-Skrzypek, Andrzej Surdacki, Matgorzata Szkutnik, Hanna Szwed,
Piotr Szymaniski, Andrzej Tomaszewski, Lidia Tomkiewicz-Pajak, Adam Torbicki, Wiestawa Tracz, Olga Trojnarska, Marcin Waligora, Piotr Wilkotek, Katarzyna Whodarska, Beata Wozakowska-Kapton, Andrzej Wysokinski, Krzysztof Zmudka

Elektrokardiolodzy/ Electrocardiologists Ginekolodzy/ Gynecologists
Jacek Bednarek, Piotr Kutakowski, Jacek Lelakowski, Jacek Majewski, Barbara Matecka Antoni Basta, Krzysztof Rytlewski

Kardiolodzy dziecigcy/ Pediatric cardiologists Nefrolodzy/ Nephrologists

Wanda Kawalec, Zbigniew Kordon, Jadwiga Moll, Andrzej Rudziriski, Aldona Siwiriska, Matgorzata Szkutnik, Lestaw

SzydtowsKi, Anna Turska- Kmieé Bozena Werner Andrzej Krasniak, Wiadystaw Sutowicz, Tomasz Stompor

Kardiochirurdzy dzieciecy/ Pediatric cardiac surgeons Ortopedzi/ Orthopedists
Janusz Skalski, Jacek Pajak, Jacek Kotcz, Bohdan Maruszewski, Tomasz Mroczek Piotr Ktosiriski, Tadeusz NiedZwiedzki
Kardiochirurdzy/ Cardiac surgeons in adults Hematolodzy/ Hematologists

Krzysztof Bartus, Andrzej Biederman, Bogustaw Kapelak, Roman Pfitzner, Piotr Przybytowski, Jacek Rozanski, Jerzy

Sadowski, Robert Sobczyriski, Bogdan Suder, Kazimierz Widenka, Jacek Wojarski, Marian Zembala EanderSkotnic

Chirurdzy ogélni/ General surgeons Diabetologists and endocrinologists

Anestezjolodzy/ Anesthesiologists Psychologists and psychiatrists

Janusz Andres, Rafat Drwita Dominika Dudek, Karolina Toliska

Pulmonolodzy/ Pulmonologis Immunolodzy/ Immunologists

Anna Prokop-Staszecka Janusz Marcinkiewicz, Jacek Musiat

Torakochirurdzy/ Thoracicsurgeons Statystyk/ Statistician

Krzysztof Bederski, Jarostaw Kuzdzat Andrzej Sokotowski

Neurolodzy/ Neurologists Nauki podstawowe/ Basic science

Agnieszka Stowik, Andrzej Szczudlik Ton)asz Brzozowski,' Stt.efan' Chtopicki, Aldona Dembiﬁ‘ské-Kiec', Tomasz Guzik, Ryszard Korbut, Piotr Laidler, Marcin
Majka, Janusz Marcinkiewicz, Marek Sanak, Ewa Stepien, Anetta Undas

TAB. 1. Krajowi i Miedzynarodowi Eksperci CRCD (w porzadku alfabetycznym)/ CRCD National and International Experts (in alphabetical order).

Centre for Rare Cardiovascular Diseases y . o . Phone: +4812614 2287, +481261433 99
at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland CRCD - centrum ChorOb RzadkKh Uk'adu KrQZEnla/ Fax: +48124234376 5
Department of Cardiac and Vascular Diseases e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl

Ul Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland Centre for Rare Cardiovascular Diseases webpage: www.cred.eu
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Partnerzy oraz Osrodki Konsultujace/
Partners and Consulting Centers

Wielodyscypliname podejécie do opieki nad pacjentem z choroba rzadka uktadu A multidisciplinary approach to patients with rare cardiovascular diseases requires
krazenia wymaga wspdtpracy z ekspertami z réznych dyscyplin. Zespét Chordb Rzadkich Uktadu cooperation of experts in various medical disciplines. The team of the Centre for Rare Cardiovascular
Krazenia dzigkuje wymienionym ponizej ekspertom, ktdrzy aktywnie wspdtpracowaliz Centrum. Diseases would like to thank the experts who actively collaborate with the CRCD who are listed in

tablesbelow.

0srodek/ Center Miasto/ Kraj/ City/ Country Liderzy/ Leading Physician(s)/ Scientist(s)/ Executive Officer(s)

San Raffaelle Hospital Milan, Italy Ottavio Alfieri, Antonio Colombo, Francesco Maisano

Centro per le Malattie Genetische Cardiovascolari in Fondazione Pavia Ital Eloisa Arbustini

IRCCS, Policlinico San Mateo , faly

ORPHANET, INSERN Paris, France Ségoléne Aymé

Henri Mondore Clinic Universitaire Vasculaire Paris, France Jean Pierre Becquenin

University of Hull Hull, UK John GF Cleland

University of Southern California Los Angeles, USA Uri Elcayam

Pauls Stradins Clinical University Hospital, ) ) ) i ) el )

Research Institute of Cardiology Riga, Latvia Andrejs Erglis, Aldis Rozenbergs, Andris Skride Skride

Department of Paediatric Cardiology and Congenital Heart Munich, Germany Peter Ewert

Defects, German Heart Centre

Royal Infirmary Hospital Edinburg, Scotland Marck Dewck

Pulmonary Hypertension Centre, University of Bologna Bologna, Italy Nazzareno Galie

Thg H‘e;?rt Failure Department at at |.R.C.C.S. Milan, taly Marco Guazzi

Policlinico San Donato

Medical University of Vienna, ) ) i

Internal Medicine Il, Division of cardiology el LRI LA O s

Cardiopatias Congenitas del Adulto, Hospital La Paz Madrid, Spain José Maria Oliver Ruiz

Deutsches Herzzentrum Berlin, German Roland Hetzer, Henryk Siniawski, Robert Hammerschmidt

Klinik fiir Innere Medizine und Kardiolgie im Philips Universitat Marburg, Germany Bernhard Maisch, Sabine Pankuweit

Inherited Cardiac Disease Clinic in the Heart Hospital, University London, UK William McKenna

College of London

Department of Internal Medicine Il (Cardiology and Emergency )

Medicine), Landesklinikum St Poelten St Poelten, Austria Deddo Moerd

Lithuanian University of Health Sciences Kaunas, Lithuania Remigijus Zaliunas, Egle Ereminiene

Okayama Medical Center Okayama, Japan Hiromi Matsubara
Centre for Rare Cardiovascular Diseases I3 . o . Phone: +4812614 2287, +481261433 99
at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland CRCD - centrum ChorOb RzadkKh Uk'adu KrQZEnla/ Fax: +48124234376

6 Department of Cardiac and Vascular Diseases e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl

Ul Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland Centre for Rare Cardiovascular Diseases webpage: www.cred.eu
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Choroby rzadkie kragzenia systemowego/
Rare diseases of systemic circulation

Rzadkie choroby naczyn tetniczych stanowia
niejednorodna grupe schorzen.

Wydaje sie, ze moze whasciwa proba klasyfikacji rzadkich schorzeri naczyn tetniczych,
bythy ich podziat na 6 gtéwnych grup: wrodzone anomalie anatomiczne tetnic, defekty budowy Sciany
tetnic prowadzace do formadji tetniakéw, pierwotne choroby zapalne tetnic (angitis), dysplazja
widknisto-miesniowa, spontaniczne rozwarstwienia naczyn, oraz zespoty przedwczesnej miazdzycy

i progeria.

Ze wzgledu na obszar unaczyniany, choroby
i anomalie naczyn tetniczych s3 przedmiotem
zainteresowania specjalistéw réznych dziedzin
medycyny, m.in. lekarzy rodzinnych, internistéw,
pediatréw, kardiologéw, neurologéw, nefrologow,
reumatologdw, immunologéw, pulmunologow,
chirurgéw naczyniowychiwieluinnych.

(zesto liczni specjalisci bez widocznej poprawy
klinicznej zajmuja sie leczeniem schorzenia
w obrebie whasnej specjalizacji (np. w chorobie
Churga-Straussa, podczas gdy pofaczenie ich
dziatan i postawienie prawidtowej diagnozy
mogtoby umozliwi¢ wyleczenie lub kontrolowanie
rozwoju choroby). Wiele z tych schorzeri, pomimo
podobnego obrazu klinicznego ma diametralnie
16zng etiologieirokowanie.

Ze wzgledu na swojq rzadkos¢ wystepowania oraz
wielorako$¢ objawdw klinicznych, diagnostyka ich
nastrecza wiele trudnosci, a czesto rowniez
uptywa wiele lat, zanim zostanie postawione
prawidtowe rozpoznanie i podjete swoiste
leczenie.

Lekarz w trakcie catej swojej praktyki zawodowe]
spotka moze jednego, moze kilku chorych
zokreslong rzadkq choroba naczyn, czesto jednak
pozostanie nieswiadomy kryjacej sie za objawami
klinicznymi jej prawdziwej etiologii. Dodatkowo,
poniewaz choroby te nalez3 do rzadkich (zapadal-
nos¢1/2000 populagji), najczesciej nie ma dlanich
standardow dotyczacych diagnostykiileczenia.

Prof. UJ dr hab. n. med. Anna Kabtak-Ziembicka.
Wspétkoordynator Programu chordb rzadkich krazenia
systemowego/ Assoc. Prof. Anna Kablak-Ziembicka.
Coordinator of the Rare Diseases of Systemic Circulation
Programme. "Cure sometimes, treat often, comfort
always".

Przetoki tetnic wieicowych do lewej komory

had. hokard s

w iu ec graficznym.../...Coronary
artery fistulas draining to left ventricle in
echocardiography.

Rare diseases of the arteries constitute a hetero-
geneous group of vascular disorders.

This wide range of arterial disorders, can be perhaps classified into six major groups of
arterial diseases: anatomical malformations of the main arteries, aneurysmal diseases of the aorta,
autoimmune vascular diseases, fibromuscular dysplasia, spontaneous dissection of the artery and
premature atherosclerosis syndromes.

Dr n. med. Jakub Podolec, specjalista kardiologii.
Wspétkoordynator Programu choréb rzadkich krazenia
systemowego/ Dr Jakub Podolec MD, PhD, Coordinator
of the Rare Diseases of Systemic Circulation Programme.

"...Postep i doswiadczenie w leczeniu choréb
wiericowych sprawity, ze mozliwe jest indywidualne
podejscie do leczenia kazdego pagjenta. Pagjend
zanomaliami wiericowymi prezentujq rézne objawy
Kliniczne i nalezy ich lezy¢ w indywidualny sposcb,
pomimo ze szczegétowe wytyczne czesto nie s
dostepne.../...Coronaryartery disease reach thetime
point of professional experience that needs to
introduce personalized treatment for each patient.
Coronary anomalies present various clinical
symptoms and often should be treated, although no
preciseguidelinesareavailable...

Because symptoms derive from the organs to
which blood is supplied by the diseased or
anomalous arteries, this rare arterial diseases,
often congenital, attract the attention of specia-
lists in different fields of medicine, including
general practitioners, pediatricians, cardiologists,
neurologists, nephrologists, rheumathologists,
pulmonologists, immunologists, geneticists,
vascular and endovascular surgeons, and
numerous others.

For example, a patient may be ineffectively
treated by individual specialists within their area
of expertise (e.g., Churg—Strauss disease may
present with asthma, renal failure, and cardiac
and eye, nose, and throat symptoms). Meanwhile,
by combining the efforts of different specialist, it
may be easier to identify the underlying cause,
establish the diagnosis, achieve remission, and
cure or control the disease. We hope that
individual physicians will think about their
exceptionally difficult cases of patients who do
not respond to standard treatment and take into
consideration a rare arterial disease as a possible
underlying cause. We also hope that this
heightened alertness of physicians will facilitate
proper decision making in further diagnostic and
therapeuticprocess.

Moreover, numerous arterial diseases have similar
clinical presentation, although their etiology and
prognosis may be strikingly different.

Because these disorders are rare (prevalence
1/ 2000 population), research is limited and there
arenospecific clinical practice guidelines.

Grupa/ Group Liczba pacjentéw/ Number of patients

Anatomiczne malformacje duzych naczyii/Anatomical malformations of the main arteries 7
Choroby tkanki tacznej przebiegajace z tworzeniem tetniakow/ Connective tissue disorders causing aneurysmal diseases 46
Choroba Takayasu 31
Dysplazja wtdknisto-miesniowa tetnicy szyjnej wewnetrznej 7
Spontaniczna dyssekgja tetnicy/ Spontaneous dissection of the artery 9
tacznie/ Total: 100

Centre for Rare Cardiovascular Diseases
atthe John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +481261433 99
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu
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Choroby rzadkie krazenia ptucnego/
Rare diseases of pulmonary circulation

Organizacja opiekinad pacjentami
znadcisnieniem ptucnym

Centrum Chor6b Rzadkich Ukfadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym
im. Jana Pawta Il (CRCD) zapewnia petna diagnostyke ileczenie wszystkim pacjentom znadcisnieniem
ptucnym. W zwiazku z niepewnym rokowaniem pacjenci powinni by¢ kierowani do CRCD w trybie
przyspieszonym.

Na stronie internetowej www.crcd.eu znajduje sie karta zgtoszeniowa (wzor na stronie
17 folderu), ktdra nalezy przestac faksem lub mailem na podane w stopce adresy (fax, email). Mozliwe
jest réwniez zgtoszenie pacjenta za pomocg internetowego systemu rejestracji pod adresem
chorobyrzadkie.szpitaljp2. krakow.pl.

W przypadkach pilnych prosimy o kontakt telefoniczny bezposrednio z sekretariatem
CRCD (telefon w stopce). W zaleznosci od wskazari pacjent jest kierowany do Poradni Nadcisnienia

Organization of care for patiens
with pulmonary hypertenion

Patients with suspected pulmonary hypertension are diagnosed, treated, and
followed-up by the pulmonary hypertension team at the Centre for Rare Cardiovascular Diseases at the
John Paul Il Hospital in Krakow (CRCD). Due to poor prognosis patients should be referred to CRCD
early.

Contact data to CRCD as well as a referral card (see page 17) are available on the CRCD
website at www.cred.eu. The referral card should be sent by fax or email to the CRCD. Patients can also
be referred to crcd by web based application available at chorobyrzadkie.szpitaljp2.krakow.pl. In
urgent situations, please contact with CRCD office (for conact data see below). According to the
patient's history and physical condition a patient is referred to the Pulmonary Hypertension
Outpatient Clinicor admitted to the hospital ward.

Phucnego lub na oddziatKliniczny Chordb SercaiNaczyn.

Metody leczenia

W zaleznosci od przyczyny nadcisnienia ptucnego oraz
obrazuklinicznego CRCD oferuje pacjentom leczenie:
e farmakologiczne,

« interwencyjne,
e operacyjne.

Pacjenci z tetniczym nadciénieniem ptucnym (grupa | wg
klasyfikacji nicejskiej) sa kwalifikowani do leczenia farmakologicznego
w ramach programu Narodowego Funduszu Zdrowia za pomoca lekow
podawanych w formie tabletek (bosentan, macitentan, ambrisentan,
sildenafil, tadalafil), inhalacji (iloprost) oraz podskémie (treprostinil)
i dozylnie (epoprostenol, treprostinil).

Pacjencizprzewlektymzakrzepowo-zatorowym nadcisnieniem
ptucnym (Grupa IV wg klasyfikaji nicejskiej) na podstawie wynikéw
cewnikowania serca oraz badar obrazowych (w tym scyntygrafii ptuc,
angiografii tetnic ptucnych) kwalifikowani sa przez zespot sktadajacy sie
z kardiologéw i kardiochirurgdw do leczenia operacyjnego metoda
endarterektomii tetnic ptucnych, przezskérnego metoda balonowej
angioplastyki tetnic ptucnych lub w przypadku braku mozliwosci leczenia
zabiegowego do farmakoterapii.

Pacjenciz nadciénieniem ptucnym w przebiegu niewydolnosci
lewego serca (grupa Il wg klasyfikadji nicejskiej) oraz choréb ptuc (grupa ll
wg klasyfikacji nicejskiej) w przypadku znacznego zaawansowania
nadcisnienia ptucnego s3 rozpatrywani do leczenia w ramach badan
klinicznych..

Wspotpracazinnymi
osrodkami

Zesp6t nadcisnienia ptucnego wspétpracuje z innymi
osrodkami na $wiecie w zakresie diagnostyki i leczenia pacjentéw

Dr hab. med. Grzegorz Kope¢, spejalista chordb wewnetrznych
I kardiologii. Koordynator Programu Nadcisnienia Ptucnego/ Ass.
Prof. Grzegorz Kope¢ MD, PhD, specialist in internal medicine and
cardiology. Coordinator of the Pulmonary Hypertension Programme.

».Nadcisnienie ptucne jeszcze kilka lat temu byto choroba
nieuleczalng. Obecnie dysponujemy mozliwosciami
przedtuzenia zycia chorym. Nowe metody leczenia
zwykorzystaniem prostacyklin podawanych parenteralnie
u chorych z nadcisnieniem ptucnym tetniczym lub
balonowej angioplastyki tetnic ptucnych u pacjentéw
zzakrzepowozatorowym nadcisnieniem ptucnym zmieniaja
until only a few years ago was an incurable disease.
Currently, we are able to extend the life of our patients. New
methods of treatment using parenteral prostacyclins in
patients with pulmonary arterial hypertension or using
pulmonary balloon angioplasty in patients with
thromboembolic pulmonary hypertension are changing the
face of this serious disease..."

Treatment options

Depending on the cause of pulmonary hypertension and
the clinical picture CRCD offers patients the following modes of
treatment:

»  pharmacological
* interventional
e surgical.

Patients with pulmonary arterial hypertension (group |
due to Nice classification) are qualified for medical treatment
administered in the form of pills (bosentan, macitentan, ambrisentan,
sildenafil, tadalafil), inhalation (iloprost) and subcutaneous (treprostinil)
orintravenousinfusion (epoprostenol, treprostinil).

Patients with chronic thromboembolic pulmonary
hypertension (Group IV according to the Nice Classification) based on the
results of cardiac catheterization and imaging studies (including lung
scintigraphy, pulmonary angiography) are qualified by a team of
cardiologists and cardiac surgeons for surgical treatment (pulmonary
endarterectomy), balloon pulmonary angioplasty or when interventional
treatmentis not possible to pharmacotherapy.

Patients with pulmonary hypertension due to left heart
failure (group Il according to the Nice Classification) and lung diseases
(group Il according to the Nice Classification) in case of severe pulmonary
hypertension are considered for clinical studies.

Cooperationwith
otherinstitutions

The team collaborates with other pulmonary field
hypertension centers in the World both in the clinical and scientific
including Pulmonary Vascular Diseases Center at the University of Bologna
(prof. Nazzareno Galie), Medical University of Vienna (prof. Irene Lang),
Kerckhoff Heart and Lung Center in Bad Nauheim (prof. Eckhard Mayer),
Okayama Medical Center (prof. Hiromi Matsubara), VU University Medical

z nadcisnieniem ptucnym zaréwno w aspekcie klinicznym jak i naukowym w tym z Centrum Choréb
Naczyri Ptucnych Uniwersytetu Boloriskiego (prof. Nazzareno Galie), Uniwersytetem Medycznym w
Wiedniu (prof. Irene Lang), Kerckhoff Heart and Lung Center Bad Nauheim (prof. Eckhard Mayer),
Okayama Medical Center (prof. Hiromi Matsubara), VU University Medical Center w Amsterdamie (prof.
Antonvonk Noordegraaf).

Wspdtpracujemy tez z innymi oérodkami kardiochirurgicznymi w Polsce w tym
z Centrum Kardiologii Allenort w Warszawie (prof. Andrzej Biederman) w zakresie zabiegow
endarterektomii ptucnej oraz Slaskim Centrum Chordb Serca w Zabrzu (prof. Marian Zembala)
w zakresie przeszczepienia ptuc.

Najtrudniejsze przypadki chorych s3 konsultowane podczas videokonferengji
z ekspertamiinnych osrodkéw europejskich.

Center in Amsterdam (prof. Anton Vonk Noordegraaf).We also cooperate with other cardiosurgery
centers in Poland including Allenort Cardiology Center in Warsaw (prof. Andrzej Biederman) which
specializes in pulmonary endarterectomy and Silesian Center for Heart Diseases in Zabrze (prof.
Marian Zembala) in the field of lung transplantation. The most difficult cases are consulted during the
videoconference with experts from other centers.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chordéb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +48126143399
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu



Choroby rzadkie krazenia ptucnego/
Rare diseases of pulmonary circulation

Pierwszy zabieg angioplastyki tetnic ptucnych wykonany w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il u chorego z przewlektym zakrzepowo-zatorowym
nadci$nieniem ptucnym. 0d prawej: prof. Hiromi Matsubara, dr hab. n. med. Grzegorz Kope¢, drJakub Stepniewski. /First balloon pulmonary angioplasty performed at the John

hal:. I

Paul Il Hospital in Krakow in a patient with chronicthromk p yhypertension. From theright: prof. Hiromi Matsubara, dr Grzegorz Kope¢, dr Jakub Stepniewski.

Balonowa angioplastyka tetnic ptucnych. Udroznienie wspélnego pnia tetnic do segmentu 9 i 10 ptuca prawego. A. Zamknieta tetnica ptucna. B. Poszerzenie naczynia
cewnikiem balonowym. C. Uzyskano naptyw krwi do segmentow plata dolnego ptuca prawego./ Baloon pulmonary angioplasty. The first procedure in Center for Rare
Cardiovascular Diseases in Krakow supported by Prof. Hiromi Matsubara from Okayama Medical Center, Japan.

Rodzaj nadcisnienia ptucnego/ Type of pulmonary hypertension Liczba pacjentow/ Number of patients
Idiopatyczne nadciénienie ptucne/ Idiopathic pulmonary arterial hypertension 48

Nadcisnienie ptucne tetnicze zwiazane z chorobami tkanki facznej/ Pulmonary arterial hypertension associated with connective tissue disease 12

Nadciénienie ptucne zwiazane z nadciénieniem wrotnym/ Pulmonary arterial hypertension associated with portal hypertension 2

Nadciénienie ptucne tetnicze zwigzane z wrodzonymi wadami serca/ Pulmonary arterial hypertension associated with congenital heart diseases 80

Choroba zarostowa zyt ptucnych/ Pulmonary venooclusive disease 2

Przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne/ Chronic thromboembolic pulmonary hypertension 20

Ciezkie nadcinienie ptucne w przebiegu choroby lewego serca/ Severe pulmonary hypertension due to left heart disease 38

Ciezkie nadcisnienie ptucne w przebiegu chordb ptuc i/lub hipoksji/ Severe pulmonary hypertension due to lung diseases and/or hypoxia 15

tacznie/ Total 217
o the o o s ko Fland CRCD - Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia/ e e g

Department of Cardiac and Vascular Diseases e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl

1, Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland Centre for Rare Cardiovascular Diseases webpage: www.cred.eu
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Choroby Rzadkie Serca (Kardiomiopatie)/
Rare Diseases of the Heart (Cardiomyopathies)

Organizacja opieki nad pacjentami
z chorobami migs$nia serca (kardiomiopatiami)

Centrum Chor6b Rzadkich Ukfadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym
im. Jana Pawta Il (CRCD) zapewnia petng diagnostyke i terapie pacjentom z chorobami migénia serca
(kardiomiopatiami).
Na stronie internetowej www.crcd.eu znajduje sie karta zgtoszeniowa, ktéra nalezy przestac faksem
lub mailem na podane ponizej adresy. W przypadkach pilnych prosimy o kontakt telefoniczny
bezposrednioz sekretariatem CRCD. W zaleznosci od wskazar pacjent jest kierowany do przyszpitalnej,
dedykowanej Poradni Kardiologicznejlub na tut. 0ddziat Kliniczny Choréb SercaiNaczyn.

Kardiomiopatie

Kardiomiopatie s3 zlozona, heterogenng grupa choréb o powaznym rokowaniu.
Przynajmniej potowa wszystkich kardiomiopatii ma tto genetyczne co przektada sie na mozliwos¢
dziedziczenia choroby. Diagnostyka przyczynowa jest skomplikowana i wymagajaca spejalistycznej
wiedzy, a takze wykorzystania zaawansowanych metod diagnostycznych m. in. badan genetycznych
czy biopsji miesnia serca ze szczegétowa oceng
histopatologiczna, immunohistochemiczna i metodami
biologii molekularnej. Genetyczne tto choroby wymaga
poszerzenia diagnostyki o cztonkdw rodziny (analiza
drzewa genealogicznego), a nastepnie wieloletnia
obserwacje gdyz choroba moze ujawnic sie w réznym
wieku. W wiekszosci kardiomiopatii postepowanie
terapeutyczne niejest ostatecznie okreslonei w dalszym
ciagu istnieje wiele kontrowersji, jak chociazby
optymalna prewencja nagtego zatrzymania krazenia
(NZK).

Metodyleczenia

Gtownym celem lezenia kardiomiopatii jest
spowolnienie progresji niewydolnosci serca i prewencja
NZK. Optymalizacja farmakoterapii odbywa sie
w przyszpitalnej Poradni, a implantacja kardiowerte-
réw-defibrylatoréw (1CD) czy urzadzen do  cargiomyopathiesProgramme.
resynchronizacji serca (CRT) w tut. Oddziale
Elektrokardiologii. W oparciu o wyniki biopsji serca chorzy z zapaleniem mig$nia serca i kardiomiopatia
zapalng moga by¢ poddani leczeniu celowanemu — przeciwwirusowemu (specyficzne przeciwciata,
interferon) lub immunosupresji. W przypadku wyczerpania wszystkich mozliwosci terapii, chorzy
z kraficowa niewydolnoscia serca s3 kwalifikowani do transplantacji serca w tut. 0ddziale Klinicznym
Chirurgii Serca, Naczyn i Transplantologii. Chorzy w stanie ciezkim, zakwalifikowani do transplantacji
w trybie pilnym, oczekuja na przeszczep w tut. Szpitalu i w zaleznosci od ich stanu s3 poddani
farmakologicznemu i mechanicznemu wspomaganiu krazenia (wewnatrzaortalna kontrpulsacja —
|1ABP, pozaustrojowe wspomaganie wymiany gazowej — ECMO).

Wspotpracazinnymiosrodkami

Nasze Centrum wspétpracuje z wiodacymi osrodkami europejskimi w zakresie
diagnostyki i leczenia pajentow z kardiomiopatiami. Kooperacja z Centrum Kardiologii w Marburgu
umozliwia nowoczesng diagnostyke molekularng bioptatdw miesnia serca (m.in. genotypowanie
kardiotropowych wirusow). Z kolei wspotpraca z Centrum Wrodzonych Choréb Serca w Londynie
umozliwia diagnostyke genetyczna. Bardzo $cisle wspdtpracujemy takze z Centrum Niewydolnosci
Sercaw Kingston-upon-Hull w Wielkiej Brytanii.
Najtrudniejsze przypadki chorych s3 konsultowane podczas videokonferendji z ekspertami innych
o$rodkéw europejskich.

Nauka

W naszym Centrum prowadzone s takze badania naukowe dotyczace choréb miesnia
serca. Dzieki grantowi przyznanemu w konkursie SONATA-5 (2013/09/D/NZ5/00252) przez Narodowe
Centrum Nauki, od lipca 2014 realizowany jest projekt pt. “Rola wybranych mikroRNA (miR-21,
miR-29, miR-30 i miR-133a) w requlacji ekspresji transformujacego czynnika wzrostu beta (TGFB)
w patogenezie widknienia macierzy zewnatrzkomdrkowej u chorych z kardiomiopatia rozstrzenio-

i —

wa". Gtdwnym celem badania jest ocena znaczenia nowych czasteczek — mikroRNA w procesie
widknienia serca w kardiomiopatii rozstrzeniowej. Prowadzone s3 takze programy dotyczace m. in.
prognostyki NZK w kardiomiopatii przerostowej, wptywu zabiegu ablacji alkoholowej na proces
widknienia w kardiomiopatii przerostowej czy badania nad przebudowa (remodelingiem) lewej
komory w kardiomiopatii rozstrzeniowej. Nasze Centrum aktywnie partycypuje w Rejestrach
Kardiomiopatii i Zapaleri Mie$nia Serca oraz Kardiomiopatii Potogowej, koordynowanych przez Grupe
Robocza Kardiomiopatii i Choréh Osierdzia Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego w ramach
miedzynarodowego programu, Euro Observational Registries Programme —EORP”.

Organization of care for patients
with cardiomyopathies

The Centre for Rare Cardiovascular Diseases at the John Paul Il Hospital in Krakow
(CRCD) provides full spectrum of diagnosis and therapy for patients who suffer from myocardial
diseases (cardiomyopathies).
Contact data to CRCD as well as a registration form are available on the CRCD website at www.cred.eu.
The registration form should be sent by fax or email to the CRCD. In urgent situations, please contact
1 with CRCD office. According to the patient's history and
| physical condition a patient s referred to the designated
Outpatient Clinic or admitted to the Department of
CardiacandVascular Diseases.

Cardiomyopathies

Cardiomyopathies are complex, heterogeneous group of
diseases, characterized with high morbidity and
mortality. At least half of all cardiomyopathies have
genetic background, which translates into familial
transmission of the disease. The diagnostic process is
complex and requires specialized knowledge as well as
advanced diagnostic methods, such as genetic studies or
endomyocardial biopsies acompanied with state-of-the-art
histopathology, immunohistochemistry and molecular
biology. Frequent genetic background requires

Dr med. Pawet Rubis, spejalista choréb wewnetrznych i kardiologii. Koordynator Programu  broadening of diagnostic process into family members
Kardiomiopatii./ Dr Pawet Rubis, specialist in internal medicine and cardiology. Coordinator of the (pedigree analysis) and long-term follow-up as disease

may reveal at any age. In most cardiomyopathies the
therapeutic approach is not precisely defined and still
many controversies exist, e.g. optimal prevention of sudden cardiac death (SCD).

Treatment options

The main purpose of cardiomyopathies treatment is retardation of heart failure
progression and prevention of SCD. The optimization (up-titration) of pharmacotherapy is performed
in the designated Outpatient Clinic, whereas implantation of cardioverter-defibrilators (ICD) or
cardiac resynchronization therapy (CRT) in the Department of Electrocardiology. Based on
endomyocardial biopsy results, patients with myocarditis or inflammatory cardiomyopathy can be
qualified to tailored therapy — anti-viral (immunglobulins, interferon) or immunosupression. After
utilization of all available options, patients with end-stge heart failure are qualified to heart
transplantation (HTX) in the Department of Cardiac and Vascular Surgery and Transplantology. While
awaiting for the urgent HTX, severely-ill patients who require pharmacological and mechanical
cardiac support (intra-aortic balloon pump — IABP, extracorporeal oxygen membrane — ECMO),
remainin our Hospital.

Cooperationwith other centres

Our Centre cooperates with leading European centres, specialised in cardiomyopathies
management. Cooperation with Cardiac Centre in Marburg, Germany enables us to perform novel
molecular diagnostics of cardiac samples (genotyping of cardiotropic viruses). Moreover, ties with the
Department of Inherited Cardiovascular Diseases from the University College of London helps us with
genetic studies. Additionally, we cultivate close cooperation with Heart Failure Centre from Kingston-
upon-Hull, UK.

The most difficult cases are presented during online video conferences and consulted with experts
from European centres.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chordéb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +48126143399
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu
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Rare Diseases of the Heart (Cardiomyopathies)

prognostic models of sudden cardiac death in hypertrophic cardiomyopathy, role of alcohol septal
ablation on cardiac fibrosis in hypertophic cardiomyopathy or ventricular remodeling in dilated

Research activities

_ Our Centre s also active in the research. Thanks to the grant from the National Centre of cardiomyopathy are currently intensely investigated. Our Center takes a part in two Registries on
Science (291 3/09/DINZS/ 00252_), since J.uly 2014 project, entltled‘ The role of sp‘eaﬁc microRNAs Cardiomyopathy and Myocarditis as well as in Peripartum Cardiomyopathy Registry, coordinated by
(miR-21, miR-29, miR-30and miR-133a)in the regulation of expression of transforming growth factor the Working Group of Myocardial and Pericardial Diseases of the European Society of Cardiology as
beta in the pathogenesis of extracellular matrix fibrosis in patients with dilated cardiomyopathy”is a partoflarge, multinational Euro Observational Research Program (EORP).

underrealization.The mainidea of the project is to study the role on new molecules —microRNAs in the
process of cardiac fibrosis in dilated cardiomyopathy. Apart from that, smaller-scale studies, such as

ERGEBNIS: ||
BIOPSIE-NR. | €O | Inf | R | Oha | ADV
1222 [neg meg| pos | pos. |neg.

. AQuaPREMD nieq. | meg. | neg. | neg. | neg.
Aqua Bt neg. | (pos.)| |
cox | 1nf | rus | owa | Ao
pos . 1°F pos.

ssba, 107 | pos. | pos

Kardiomiopatiarozstrzeniowa zapalna. Zaawansowana rozstrzen lewej i prawej komory — badanie kardiologicznym rezonansem magnetycznym (zdjecie w srodku), masywny naciek migsnia serca przez limfocyty
T - badanie histo-patologiczne bioptatu migsnia serca (zdjecie po lewej), ocena obecnosci genoméw wiruséw w tkance — badanie metoda odwrotnej transkryptazy polimerazowej reakgji taricuchowej — RT-PCR
(zdjecie po prawej). /Inflammatory dilated cardiomyopathy. Severe dilatation of the left and right ventricle - cardiac magnetic resonance (picture in the middle), massive inflammatory infiltrate of T-lymphocytes
- histopathology of cardiacbioptate (picturein the left), detection of the viral genome presence in the myocardium - reverse transcriptase polymerase chain reaction — RT-PCR (picture in theright).

Group/ Grupa Subgroup/ Podgrupa Types diseases/ Rodzaje choréb CRCD code Number of patients/ llos¢ chorych
' ) Overall/ catosciowo 310
;alzgfgemdmca::::r:]);gz itel:Z\/Na Known cause/ znana przyczyna I1I-1 85 (28%)
P Unknown cause/ nieznana przyczyna 225(72%)

1.Inflammatory cardiomyopathy/
kardiomiopatia zapalna:

a.Viral inflammatory cardiomyopathy/ I1I-1B.1 20
B. Non-genetic/ wirusowa kardiomioptia I1I-1B.1a 15
nie-genetyczbe b.Non-viralinflammatory cardiomyopathy/ [II-1B.1b 1

nie-wirusowa kardiomiopatia I1I-1B.1¢ 4

cAuto-immune- inf. cardiomyopathy/
autoimmunologiczna kardiomiopatia

2.Hypertrophic Overall/ catosciowo 85
cardiomyopathy/ Known cause/ znana przyczyna -2 10 (12%)
Kardiomiopatia przerostowa Unknown cause/ nieznana przyczna 75 (88%)
, . . Lysosomal storage disease/ choroby lizosomalne: [1I-2B.2 5
B.Non-sarcomeric protein mutations/ .
brak mutacj biatek sarkomorerow a. Fabry dlsgase/ choroba Fabryego I1I-2B.2a 4
f. Gaucher diseases/ choroba Gauchera III-2B.2f 1
Syndromic HCM/ syndromiczna HCM 11I-2B.6 3
a. Noonan syndrome/ zespét Noonan 1I-2B.6a 1
¢ Fredreich’s ataxia/ ataxia Fredreicha I1l-2B.6¢ 1
d. Sweyer's syndrome/ zespét Sweyera I1l-28.6d 1
3 Restrictive Known cause/ znana przyczyna !
cardiomyopathy/ Overall/ catosciowo Unknown cause/ nieznana przyczyna -3 6 (85%)
kardiomiopatia restrykcyjna 1(15%)
Overall/ catosciowo 560
Heart failure/ Cardiomyopathies/ kardiomiopatie (DCM, HCM, RCM)
) i ) ) : ; 310 (55%)
niewydolnos¢ serca Non-cardiomyopathies (most ischemic)/ 250 (45%)

nie-kardiomiopatie (gtéwnie tto niedokrwienne)

CRCD Rejestr kardiomiopatii (uproszczony)/ CRCD Registry of cardiomyopathies (simplified)

Centre for Rare Cardiovascular Diseases I3 . o . Phone: +4812614 2287, +481261433 99
at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland CRCD - centrum ChorOb RzadkKh Uk'adu KrQZEnla/ Fax: +48124234376 1 1
Department of Cardiac and Vascular Diseases e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl

Ul Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland Centre for Rare Cardiovascular Diseases webpage: www.cred.eu
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Rzadkie Wady Wrodzone Serca/
Rare Congenital Cardiovascular Diseases

Organizacja opieki nad pacjentami
z wrodzonymi wadami serca

Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim
Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il (CRCD) zapewnia petng
diagnostyke i leczenie wszystkim dorostym pacjentom z wrodzonymi
wadamiserca.

Pacjenci kierowani sa do Poradni Wrodzonych Wad Serca
u Mtodocianych i Dorostych w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im.
Jana Pawfa II. Na stronie internetowej www.crcd.eu znajduje sie karta
zgtoszeniowa (wz6r na stronie 17 folderu), ktora nalezy przestac faksem
lub mailem na podane ponizej adresy (fax, email). W przypadkach pilnych
prosimy o kontakt telefoniczny bezposrednio z sekretariatem CRCD.

Metody leczenia

Dzieki rozwojowi kardiochirurgii i kardiologii dzieciecej
wostatnich latach zwieksza sie liczba dorostych chorych po korekgach
ztozonych wrodzonych wad serca. Chorzy ¢i mimo dorostego wieku
w wielu przypadkach nie s3 w stanie samodzielnie funkcjonowac
w spofeczeistwie. CRCD zapewnia kompleksowa opieke nad dorostymi
z wrodzonymi wadami serca. W Krakowskim Szpitalu Spegjalistycznym
im. Jana Pawfa Il wykonywane s zaréwno przezskérne jak i kardiochiru-
rgiczne zabiegi leczenia wrodzonych wad serca. Opracowano rowniez
program rehabilitacji kardiologicznej, model opieki psychologicznej,
ginekologicznej, poradnictwa genetycznego, poradnictwa zawodowego.
W ramach programu Narodowego Funduszu Zdrowia leki specyficzne dla
nadcisnienia ptucnego otrzymuja pacjenci w klasie czynnosciowej Ill lub
IV z nadci$nieniem ptucnym zwigzanym z wrodzonymi wadami
przeciekowymiserca.

Wspotpraca zinnymi osrodkami

Zesp6t CRCD wspétpracuje z innymi osrodkami
europejskimiiamerykariskimi w zakresie diagnostykii leczenia pacjentow
z wrodzonymi wadami serca miedzy innymi z Cincinnati Children's
Hospital Medical Center, Erasmus University Medical Center Rotterdam,
Department of Adult Congenital Heart Disease, Adult Congenital Heart
Centre and Centre for Pulmonary Hypertension Royal Brompton Hospital,
and the National Heart & Lung Institute, Imperial College, London, UK,
Institute of Cardiology, Warsaw, 1st Department of Cardiology,
Department of Pediatric Cardiac Surgery, Polish-American Children's
Hospital, Krakow University of Medical Sciences, Poznan and Silesian
CentreforHeartDisease in Zabrze.
Najtrudniejsze przypadki chorych sa konsultowane podczas videokonferen-
gizekspertamiinnych osrodkéw europejskich.

Organization of care for patients
with congenital heart diseases

Dr hab. n. med. Lidia Tomkiewicz-Pajak, specjalista chordb
wewnetrznych i kardiologii. Koordynator Programu Wad
Wrodzonych Serca u Dorostych/ Ass. Prof. Lidia Tomkiewicz-Pajak,
specialist in internal medicine and cardiology. Coordinator of the
Congenital Heart Diseases in Adults Programme.

»Dorosli chorzy z wrodzonymi i serca st; iq
niejednorodna grupe zaréwno pod wzgledem rodzaju wady
jaki stanu klinicznego. Wielu chorych po operacji wrodzonej
wady serca w dziecinistwie jest w dobrym stanie klinicznym.
Jest jednak grupa chorych z powiktaniami odlegtymi
wymaga statej kontroli, kwalifikacji do reoperadji, leczenia
arytmii czy niewydolnosci serca.../...The population of
adults with congenital heart disease is heterogeneous with
respect to the type and complexity of the defect as well as
the clinical manifestations. In many patients congenital
heart disease, after corrective surgery in the childhood,
does not affect significantly their adult life. However, some
of them require multispecialist care. Many of them face the
prospect of futher operation, arrhythmias, an increase risk
ofheartfailureand premature death..."

Adult patients with congenital heart diseases (CHD) are
diagnosed, treated, and followed-up by the congenital heart diseases
team at the Centre for Rare Cardiovascular Diseases at the John Paul Il
Hospitalin Krakow (CRCD).

Patients should be reoffered to the Outpatient Clinic of
Adult of Congenital Heart Diseases.

Contact data to CRCD as well as a registration form are
available on the CRCD website at www.crcd.eu. The registration form
should be sent by fax or email to the CRCD. In urgent situations, please
contact with CRCD office.

Treatment options

Recent progress in cardiac surgery and pediatric
cardiology has resulted in large numbers of adult patients who have
surgically corrected complex congenital heart defects. In many patients
congenital heart disease, after corrective surgery in the childhood, does
not affect significantly their adult life. However, some of them require
multispecialist care. These adult patients with moderate and extremely
complex CHD despite reaching their adulthood are unable to function
independently in the society. The team of CRCD perform all types of
percutaneus as well as surgical procedure in adult CHD patients. We
established a comprehensive care model in patients with CHD containing
rehabilitation, psychological and gynecological care, genetic counseling
and individual occupational counseling.The National Health Fund in
Poland currently reimburses pulmonary arterial hypertension-specific
therapies in patients with pulmonary arterial hypertension associated
with congenital heart diseases.

Cooperationwith other centres

The congenital heart diseases at CRCD cooperates with
other European centres in the clinical and scientific area. Cincinnati
Children's Hospital Medical Center, Erasmus University Medical Center
Rotterdam, Adult Congenital Heart Centre and Centre for Pulmonary
Hypertension Royal Brompton Hospital, and the National Heart & Lung
Institute, Imperial College, London, UK, Department of Adult Congenital
Heart Disease, Institute of Cardiology, Warsaw, 1st Department of
Cardiology, Department of Pediatric Cardiac Surgery, Polish-American
Children's Hospital, Krakow University of Medical Sciences, Poznan and
Silesian Centre for Heart Disease in Zabrze.

The most difficult cases are presented during online video conferences and
consulted with expertsfrom European centres.

Badanie echokardiograficzne chorego po operacji Senninga/ A- Wrodzona anomalia pod postacia przetrwatej zyly gtéwnej gérnej lewej powodujaca istotny

Echocardiography after Senning procedure

hemodynamicznie dorzut do zatoki wiericowej u pacjenta z krazeniem Fontana. B- Proba okluzji balonem
przed kwalifikacja do zamkniecia naczynia. /A. Congenital anomaly comprising persistent left superior cava
vein connected to coronary sinus leading to a significant desaturation of arterial blood. B.Balloon occlusion

of the vessel before qualification to vessel closure.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases
atthe John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland
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Diseases Liczba pacjentow/ Number of patients

Rzadkie/ Rare

Diseases

Przewdd tetniczy/ Ductus arteriosus

Liczba pacjentow/ Number of patients

Tetralogia Fallota po korekgji/ Tetralogy of Fallot after correction 132 Anomalia Ebsteina/ Ebstein anomaly 10
Tetralogia Fallota bez korekqji/ Tetralogy of Fallot without correction 8 Inne/ Others 50
Stan po korekji Fontana/ Status post Fontan Procedure 48 tacznie/ Total 501
Transpozycja wielkich naczyri po korekgji/ Transposition of great arteries after correction 40
Skorygowana transpozycja wielkich naczyni/ Congenitally corrected transposition of great arteries 12 Ubytek przegrody miedzykomorowej/ Ventricular septal defect 32
Stenoza ptucna/ Pulmonary stenosis 38 Ubytek w przegrodzie migdzykomorowej po korekgji/ Ventricular septal defect after correction 54
Stenoza ptucna po korekdji/ Pulmonary senosis after correction 29 Ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej/ Atrial septal defect 250
Stenoza aortalna/ Aortic stenosis % LJ:ry(t:tI;:/e z[lzseglz)osiz: miedzyprzedsionkowej po zamknieciu przezskornym/ Atrial septal defect after 540
Pien tetniczy po korekgji/ Truncus arteriosus after correction 3 Ubytek w przegrodzie miedzyprzdsionkowej po korekeji/ Atrial septal defect after correction 82
Wspdlny kanat przedsionkowo-komorowy po korekeji/ Common atrioventricular canal after correction 38 Persistent foramen ovale/ Drozny otwdr owalny 350
Przewdd tetniczy po korekdji/ Ductus arteriosus after correction 4 taaznie/ Total 1308

Rzadkie arytmie/ Rare Arrhytmias

Organizacjaopiekinad pacjentami
zrzadkimiarytmiami

Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Spedjalistycznym
im. Jana Pawta Il (CRCD) we wspdtpracy z Oddziatem Klinicznym Elektrokardiologii Krakowskiego
Szpitala Spedjalistycznego im. Jana Pawta Il oferuje kompleksowa diagnostyke i leczenie pagjentow
zrzadkimi arytmiami, a takze z nietypowymi formami powszechnie wystepujacych zaburzer rytmu.
CRCD réwniez posiada wieloletnie doswiadczenie w opiece nad pacjentami z réznymi rodzajami
zaburzen rytmu serca ujawniajacymi sie w szczegélnych sytuacjach klinicznych tj. ciaza, choroba
nowotworowa, po operacjach kardiochirurgicznych etc... Na stronie internetowej www.cred.eu
znajduje sie karta zgtoszeniowa (wzér na stronie 17 folderu), ktora nalezy przesta¢ faksem lub mailem
na podane ponizej adresy (fax, email). W przypadkach pilnych prosimy o kontakt telefoniczny
bezposrednio z sekretariatem CRCD. W zaleznosci od wskazan pacjent jest kierowany do Poradni
Zaburzen Rytmu lub na oddziat.

Metody diagnostykiileczenia

CRCD oraz wysoko wykwalifikowany personel Oddziatu Klinicznego Elektrokardiologii
sktadajacy sie z wybitnych elektrokardiologdw, technikow oraz zespotu pielegniarskiego dysponuje
najnowocze$niejszymi metodami diagnostycznymi. Szeroki zakres mozliwosci leczniczych wiaczajac
farmakologiczne i nie-farmakologiczne procedury terapeutyczne oferowany przez CRCD i Odziat
Kliniczny Elektrokardiologii pozwala na konstruowanie specyficznych planéw terapeutycznych dla
pacjentéw cierpiacych narzadkiearytmie.

Wspotpracazinnymi osrodkami

CRCD wraz z zespotem Oddziatu Klinicznego Elektrokardiologii wspétpracuje z innymi
oérodkami europejskimi w zakresie diagnostyki i leczenia pacjentéw z rzadkimi arytmiami zaréwno
waspekcie klinicznym jak i naukowym. Dodatkowo, w ramach kooperacji regionalnej najtrudniejsze
przypadki chorych sa konsultowane podczas multimedialnych videokonferengji organizowanych
kwartalnie przez CRCDz ekspertamiinnych osrodkéw europejskich.

How do we care for patients
withrarearrhythmias?

Patients with rare arrhythmias or uncommon presentations of common rhythm
abnormalities are diagnosed, treated, and followed-up by the electrocardiology team at the Centre for
Rare Cardiovascular Diseases at the John Paul Il Hospital in Krakow (CRCD). CRCD specialists are also
familiar with managing patients with rhythm abnormalities occurring in particular clinical conditions
like malignancy or pregnancy. CRCD contact data as well as a patient registration form are available on
the CRCD website at www.crcd.eu. Referring a patient should be coupled with sending the patient
registration form by fax oremail. In urgent situations, please contact with CRCD office.

Treatment options

CRCD electrocardiology team composed of highly qualified physicians, technicians and
nurses provides state-of-the-art diagnostic methods Broad spectrum of therapeuticoptionsincluding
pharmacological and non-pharmacological procedures warrant the custom therapeutic approach to
all patients with rare arrhythmias enabling formation of individual treatment plans.

Cooperationwith other centres

The electrocaridiology team cooperates with other European centresin the clinical and
scientific area. The most difficult cases are presented and consulted with experts from European
centres during online video-conferences organized by the CRCD.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chordéb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +48126143399
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu
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Guzy serca i choroby uktadu krazenia w chorobach nowotworowych/
Cardiac Tumors and Cardiovascular Diseases in Malignancy

Organizacja opieki nad pacjentami z guzami serca
oraz pacjentami z chorobami uktadu krazenia
towarzyszacymi stanom nowotworowym

Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Spegjalistycznym

im. Jana Pawta Il (CRCD) zapewnia petna diagnostyke i leczenie wszystkim pacjentom z guzami serca

i zwszelkimi powiktaniami kardiologicznymi leczenia onkologicznego oraz
pacjentom z chorobami uktadu krazenia towarzyszacymi stanom
nowotworowym.

W zwiazku z powaznym rokowaniem pacjenci powinni by¢
kierowani do CRCD w trybie pilnym, réwnoczesnie z diagnostyka i leczeniem
onkologicznym.

Na stronie internetowej www.crcd.eu znajduje sie karta
zgtoszeniowa (wzor na stronie 17 folderu), ktorg nalezy przestac faksem lub
mailem na podane ponizej adresy (fax, email). W przypadkach szczegdlnie
pilnych prosimy o kontakt telefoniczny bezposrednio z sekretariatem CRCD.
W zaleznosci od wskazan pacjent jest kierowany do Poradni Kardiologicznej
lub naoddziatkliniczny.

Nasz Zespét Kardioonkologii, sktadajacy sie z kardiologéw,
chirurgéw, radiologow, lekarzy chordb wewnetrznych, immunologéw i
genetykow, zapewnia kompleksowa opieke dla kazdego chorego. Dzieki
dostepnosci najnowszej generacji metod obrazowych w Krakowskim Szpitalu
Spegjalistycznym im. Jana Pawta Il kazdy chory ma zapewniong najbardziej
odpowiednia diagnostyke a nastepnie proponowany indywidualny sposob
leczenia.

Zespot Kardioonkologii wspétpracuje z innymi osrodkami
europejskimi w zakresie diagnostyki i leczenia pacjentow z guzami serca oraz
ze wspdtistniejacymi chorobami uktadu krazenia i chorobami onkologicznymi
zaréwno w aspekcie klinicznym jakinaukowym.

Najtrudniejsze przypadki chorych sa konsultowane podczas videokonferengji
z ekspertamiinnych osrodkow europejskich.

Rodzaj schorzenia/Type of disease

Dr hab. n. med. Monika Komar,specjalista choréb
wewnetrznychikardiologii. Koordynator Programu Guzéw
Sercai Kardioonkologii./ Ass. Prof. Monika Komar, specialist
in internal medicine and cardiology, Coordinator of the
CardiacTumors and Cardiooncology Programme.

"...Nasz Zespot Kardioonkologii, sktadajacy sie
z kardiologéw, chirurgéw, radiologow, lekarzy
choréb wewnetrznych, immunologéw I genetykow,
zapewnia kompleksowa opieke dla kazdego
chorego/...0ur Cardiooncology Team, including
cardiologists, radiologists, surgeors, doctors of
internal medicine, immunologists and geneticists,
comprehensively deals with patients..."

Organization of care for patients with cardiac
tumors and cardiovascular diseases in malignancy

Patients with cardiac tumors and cardiovascular diseases in malignancy are diagnosed,
treated, and followed-up by the Cardiooncology Team at the Centre for Rare Cardiovascular Diseases at
the John Paul Il Hospital in Krakow (CRCD).

Due to poor prognosis patients should be referred to CRCD early,
simultaneously with oncologic treatmentand diagnosis.

Contact data to CRCD as well as a registration form are available on the
CRCD website at www.crcd.eu. The registration form should be sent by fax or
email tothe CRCD. In urgentsituations, please contact with CRCD office.

According to the patient's history and physical condition a patient is
referred to the Cardiologic Outpatient Clinicor admitted to the hospital ward.

Our Cardiooncology Team, including cardiologists, radiologists,
surgeors, doctors of internal medicine, immunologists and geneticists,
comprehensively deals with patients. With the availability of the latest
generation of imaging methods in the John Paul Il Hospital, each patient is
provided with the most appropriate diagnosis and proposed individual
treatment.

The Cardioonkology team cooperates with other European centres in
the clinical and scientific area. The most difficult cases are presented during
onlinevideo conferencesand consulted with experts from European centres.

Widkniak przegrody miedzykomorowej. Echo przezklatkowe, projekcja
koniuszkowa czterojamowa/ Fibroma of the interventricular septum seen in
echocardiography, four chamber view.

Liczba pacjentow/ Number of patients

Pierwotne guzy serca/ Primary cardiac tumors 64
Przerzutowe guzy serca/ Metastatic cardiac tumors 8
Skrzeplina w jamach serca/ Thrombus within the heart chambers 122
Malformacje zapalne/ Inflamatory malformations 107
Sercowo-naczyniowe powiktania terapii onkologicznej/ Cardiovascular cmplications after oncotherapy 14
tacznie/ Total 415

Rejestr guzéw serca oraz choréb uktadu krazenia towarzyszacych stanom nowotworowym/ Registry of cardiac tumors and cardiovascular diseases in malignancy

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

at the John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chordéb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +481261433 99
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu
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Choroby Uktadu Krazenia u Ciezarnych/
Cardiovascular diseases in Pregnancy

Choroby uktadu sercowo - naczyniowego
u kobiet w cigzy w Centrum Chorob
Rzadkich Uktadu Krazenia

Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu
Spegjalistycznym im. Jana Pawta Il (CRCD) zajmuje sie diagnostyka i leczeniem
ciezarnychz chorobami uktadu sercowo-naczyniowego.

Pacjentki objete leczeniem to zardwno chore pozostajace w opiece
ambulatoryjnej, jak rdwniez hospitalizowane w 0ddziale Klinicznym Choréb Serca
iNaczyn.

Choroby uktadu sercowo- naczyniowego u kobiet w ciazy sa
stosunkowo rzadkie, czestos¢ ich wystepowania wynosi 0,2-4,0% wszystkich
ciezarnych. Choroby serca stanowia gtowna przyczyne zgondw kobiet ciezarnych
w krajach Europy Zachodniej. Dlatego tez wszystkie kobiety z chorobami uktadu
krazenia przed planowana ciaza powinny trafi¢ do osrodka referencyjnego.

Na stronie internetowej www.crcd.eu znajduje sie karta
zgfoszeniowa ciezarnej, ktéra nalezy przesta¢ faksem lub mailem na podane
ponizejadresy.

Organizacja opieki nad ciezarnymi
z chorobami uktadu sercowo-
naczyniowego

Ocena chorej z wadg serca przed planowang ci3gza obejmuje
doktadna analize stopnia zaawansowania wady serca opart o badanie fizykalne,
elektrokardiogram, badanie echokardio-graficzne, badania laboratoryjne,
ewentualnie test wysitkowy lub spiroergometryczny, CT/MRI. Potencjalne ryzyko
cizy dla matki i dziecka powinno by¢ przedyskutowane z pacjentka i jej rodzing.
Nalezy zmodyfikowac stosowana farmakoterapie - odstawic leki o udowodnion-
ym szkodliwym dziafaniu dla ptodu. Organizacja opieki nad ciezarng przebiega
zgodnie z wytycznymi Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego (2011r),
dotyczacymi postepowania diagnostyczno-terapeutycznego u ciezarnych
z chorobami kardiologicznymi: od T wizyty w czasie ciazy dla pacjentek bedacych
w klasie WHO | - do 1 wizyty tygodniowo dla pacjentek z ciezkimi wadami serca
(klasa WHO 1V). Ocena stanu klinicznego, elektrokardiogram, badanie
echokardiograficzne, 24-godzinne monitorowanie ekg metoda Holtera s3
wykonywane co najmniej 1x w kazdym trymestrze ciazy, a w szczegdlnych
przypadkach czesciej. Ciezarna z wada serca wymaga spegjalistycznej multidysc-
yplinarnej opieki kardiologa, kardiochirurga, ginekologa/potoznika, neonatologa
orazanestezjologa.

Ustala sie wspélnie, pod koniec drugiego trymestru, optymalny termin porodu,
sposob i miejsce rozwigzania.

Kompleksowa opieka nad ciezarng i ptodem/noworodkiem jest
prowadzona we wspdtpracy z Klinika Potoznictwa i Perinatologii Katedry
Ginekologiii Potoznictwa CM UJ.

The cardiovascular diseases in pregnancy in Centre
forRare Cardiovascular Diseases

Dr med. Agata Lesniak-Sobelga, specjalista choréb

hikardiologii. Koord Programu Chordb
Ukfadu Krazenia u Cigzarnych/ Agata Lesniak-Sobelga MD,
PhD, specialist in internal mediine and cardiology.
Coordinator of Cardiovascular Diseases in Pregnancy
Programme.

"...Choroby uktadu Wo - naczy go u kobiet
w ciazy wystepuja rzadko. Jednakze postep, jaki
dokonat si¢ w leczeniu wrodzonych wad serca,
spowodowat, iz liczba kobiet z wadami serca, ktére
osiggaja wiek rozrodczy stale sie zwieksza.
Poradnictwo i leczenie mtodych kobiet z chorobami
serca powinno bycrozpoczete przed zaplanowaniem
ciazy.../...Cardiovascular diseases (CVD) in
pregnancy are rare. Because of the improvement in
the treatment of congenital heart diseases, an
increasing number of women with heart disease
reach childbearing age. The counseling and
management of young women with cardiacdisease
should startbefore pregnancyis planning..."

Ciezarna z ciezkim zwezeniem zastawki aortalnej
(pow. zastawki 0,8 cm?, gradient maks. 133 mmHg,
$r.82 mmHg) i tagodna niedomykalnoscia.
/Pregnant patient with severe aortic stenosis (AVA
0.8 cm?, max.gradient 133 mmHg, mean 82 mmHg)
andmildinsufficiency.

The Centre for Rare Cardiovascular Diseases at the John Paul Il Hospital
in Krakow (CRCD) is involved in diagnostics, treatment and follow-up of pregnant
women with cardiovascular diseases.

The management of pregnant women is provided mainly by an
outpatient clinicand the Department of Cardiacand Vascular Diseases.
Cardiovascular disesase in pregnancy are rare, affecting from 0.2% to 4% of all
pregnant patients. Heart disease is the main cause of maternal death during
pregnancy inWestern countries. Because of this the patients should be referred to
CRCD before planned pregnancy. Contact data to CRCD as well as a registration
form are available on CRCD website at www.crcd.eu. The registration form should
be sent by fax oremail to the CRCD.

Organization of care for patients
with cardiovascular diseases
in pregnancy

The counselingand management of young women with cardiac disease
should start before pregnancy is planning. The contraception, maternal and fetal
risks of pregnancy, potential long-term maternal morbidity and mortality, the
time, the mode and the place of delivery should be discussed.

Pre-counselling of woman with underlying cardiovascular diseases
includes adequate assessment of disease severity — clinical evaluation, laboratory
tests, electrocardiogram, echocardiography, eventually spiroergometry and
CT/MRI.The potential risk of pregnancy for mother and fetus should be discussed
and potentially teratogenicdrugs should be discontinued.

The follow-up visits are planned according to WHO class indications —
from one time during pregnancy in WHO class | — to once a week in WHO class IV.
The clinical evaluation, ECG, echocardiography, 24-hour ECG (Holter) monitoring
are performed unless once in each trimester of pregnancy, in some indications
more frequently.

The patients are managed by multidisciplinary team (cardiologist,
cardiac surgeon, gynaecologist, obstetrician, neonatologist and anesthesiolo-
gist). The optimal timing, mode and exact choice of place of delivery are discussed
at the end of second trimester. This complex care of pregnant women and the
fetus/newborn is carried out in cooperation with the Clinic of Obstetrics and
Perinatology in the Department of Gynecology and Obstetrics at Jagiellonian
University.

Choroby uktadu sercowo-naczyniowego/ Liczba pacjentek/ Choroby uktadu sercowo-naczyniowego/ Liczba pacjentek/
Cardiovascular diseases Number of patients Cardiovascular diseases Number of patients
Wady zastawkowe / valvular diseases 24 Choroby rzadkie serca (kardiomiopatie)/ rare diseases of the heart (cardiomyopathies) 6

Wrodzone wady serca / congenital heart diseases 44 Rzadkie wady wrodzone/ rare congenital heart diseases 16

Nadcisnienie tetnicze/ hypertension 4 Rzadkie arytmie/ rare arrhythmias 3

Inne/ others 6 Rzadkie choroby kardio-onkologiczne/ rare cardio-oncology diseases 2

Choroby rzadkie krazenia systemowego/ rare diseases of systemic circulation 1 Rzadkie choroby niesklasyfikowane/ rare unclassified diseases 1

Choroby rzadkie krazenia ptucnego/ rare diseases of pulmonary circulation 5 tacznie/ Total 112

Krakowski rejestr ciezarnych z chorobami uktadu sercowo — naczyniowego (2011-2015). Registry of Krakow rare and non-rare cardiovascular diseases in pregnant women (2011-2015).

Centre for Rare Cardiovascular Diseases
atthe John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland

CRCD - Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia/
Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +481261433 99
Fax: +48124234376
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Program szkolenia z zakresu chorob rzadkich
dla studentow wydziatow lekarskich uczelni medycznych/
The Curriculum in the Field of Rare Diseases for Medical Students

Wprowadzenie

Pracownicy stuzby zdrowia czesto maja niewystarczajaca wiedze na temat rzadkich
chordb, co moze przyczynic¢ sie do opdZnienia postawienia wiasciwej diagnozy i zapewnienia
odpowiedniej opieki pacjentom. Z danych brytyjskich wynika, ze 46% pacjentéw z chorobg rzadka
czeka na postawienie diagnozy ponad rok od pojawienia sie objawow z czego u 20% okres ten
przekracza 5 lat a u 12% 10 lat. Blisko potowa pacjentéw z choroba rzadka ma postawiong btedna
diagnoze zanim uzyska prawidtowe rozpoznanie swojej choroby a blisko jedna trzecia pacjentow
otrzymuje 3 lub wiecej nieprawidtowych rozpoznan.

Jednym z zasadniczych sposobéw zmniejszenia opdznieri w rozpoznawaniu choréb
rzadkich jest wiasciwa edukacja pracownikow opieki zdrowotnej. Chociaz nie oczekuje sie, ze kazdy
lekarz zaznajomi sie z kazda z ponad 6 000 zidentyfikowanych dotychczas choréb rzadkich to
konieczne jest aby wiedziat w jakich sytuacjach nalezy rozwazac rozpoznanie choroby rzadkiej oraz
gdzie kierowac chorych do dalszej diagnostyki.

Dlatego tez Komitet Sterujacy projektu pn. "Rozszerzenie Europejskiej Sieci Wspétpracy
w zakresie tzw. sierocych chordb kardiologicznych" w porozumieniu z wadzami Wydziatu Lekarskiego
Collegium Medicum Uniwersytetu Jagielloriskiego postanowili stworzy¢ unikatowy jak dotad
program ksztatcenia z zakresu chordb rzadkich dla studentow medycyny. W projekcie wzieli udziat
naukowcy i dydaktycy z Uniwersytetu Jagielloriskiego oraz Uniwersytetéw organizacji partnerskich.

Celeprogramu

Celem ogdlnym programu jest zwiekszenie swiadomosci chordb rzadkich wsréd
studentéw medycyny i lekarzy oraz podniesienie ich kompetencji a przez to poprawa opieki nad
pacjentamiz chorobamirzadkimi.

Cele szczegétowe obejmuja nauczenie studentéw medycyny:

e epidemiologii chorébrzadkich

o gtownych przyczyn chorébrzadkich

< konstelacjiobjawdw sugerujacych chorobe rzadka

«  algorytméw diagnostyczno-terapeutycznych w wybranych chorobach rzadkich z uwzglednie-
niem zasad kierowania pacjentow do osrodkéw referencyjnych

«  zadawania pytaniformutowania wnioskow w sytuacji klinicznej

e zasadbadan nad tzw. lekami sierocymi oraz sposobow ich rejestracji

*  organizacjileczenia chorébrzadkich wPolsce

e przekazywaniainformacjio chorobach rzadkich pacjentomiichrodzinom

*  postepowaniaw wybranych stanach nagtych w chorobach rzadkich

e wykorzystywania miedzynarodowychipolskich zasobéw wiedzy zzakresu chordb rzadkich.

Odbiorcy programu

Odbiorcami programu sg studendi 3, 4, 5, i 6 roku wydziatow lekarskich uczelni
medycznych. Zakfada sie, ze zajecia odbywaty sie bedg w formie zajec fakultatywnych lub
obowiazkowych i miaty charakter multidyscyplinarny tj. odbywaty sie w réznych jednostkach uczelni
medycznych zajmujacych sie pacjentamiz chorobamirzadkimi.

Struktura Programu

Dokument pn. ,Program szkolenia z zakresu choréb rzadkich ukfadu krazenia dla
studentéw wydziatow lekarskich uczelni medycznych” przedstawia przeglad zalecen Unii Europejskiej
na temat wprowadzania systeméw ksztatcenia o chorobach rzadkich w panistwach zrzeszonych
a nastepnie przedstawia proponowany plan organizacji zajec z zakresu chorb rzadkich dla studentow
medycyny. Plan zaje¢ uzupetniony jest obszernym zbiorem danych na temat poszczegdlnych
zagadnien, ktére powinny zostac przedstawione przez nauczyciela akademickiego a takze opisem
metodyki prowadzenia zaje¢. Do programu dofaczono réwniez przyktadowe opisy przypadkéw
pacjentéw.

Realizacja Programu

W roku 2014/2015 w ramach zajec fakultatywnych na Wydziale Lekarskim
Uniwersytetu Jagielloriskiego odbyly sie zajecia dla dwdch grup studenckich IV iV roku liczacych
facznie 18 oséb. Zajecia trwaty 30 godzin lekcyjnych i byty prowadzone przez specjalistow
z nastepujacych Klinik i Zaktadow Wydziatu Lekarskiego Uniwersytetu Jagielloriskiego Collegium
Medicum:

»  Klinika Chordb Serca i Naczyn Instytutu Kardiologii (dr hab. med. Grzegorz Kopec, dr hab. med.
Lidia Tomkiewicz-Pajak, dr med. Pawet Rubis, lek. med. Jakub Stepniewski, lek. med. Marcin
Waligora)

o Zaktad Genetyki Medycznej Polsko - Amerykariskiego Instytutu Pediatrii (prof. dr hab. med.
Mirostaw Bik-Multanowski)

»  KatedraiKlinika Choroh Metabolicznych (dr med. Magdalena Szopa)

e Klinika Chorob Wewnetrznych i Geriatrii (prof. dr hab. med. Tomasz Grodzicki, dr med.
Magdalena Strach, drmed. Joanna Sulicka-Grodzicka)

«  Klinika Neurologii (prof. dr hab. med. Joanna Pera)

Klinice Hematologii (dr hab. med. Beata Pigtkowska-Jakubas)

Dodatkowo prowadzone byty zajecia w ramach dziatalnosci studenckich kot naukowych.

Redaktorzy Programu

Funkcje redaktoréw Programu petnili:

e drhab.med.GrzegorzKope¢
prof.drhab.med.Piotr Podolec
prof.drhab. med.Tomasz Grodzicki

Introduction

Health professionals often have inadequate knowledge about rare diseases, which
may delay proper diagnosis and adequate care to patients. British data shows that in 46% of patients
with a rare disease a diagnosis is established over a year after the onset of symptoms, in 20% the
period exceeds 5 yearsandin 12% 10 years.

Nearly half of patients with a rare disease has been diagnosed wrong before obtaining
a correct diagnosis of their illness and nearly one-third of patients receive 3 or more incorrect
diagnoses.

One of the key ways to reduce delays in diagnosis of rare diseases is proper education of
healthcare professionals. Although it is not expected that every doctor is familiar with each of the
more than 6 000 rare diseases identified they should know in what situations a diagnosis of a rare
disease should be considered and where the patient should be referred for further diagnosis.

Therefore, the Steering Committee of the project entitled. "Extension of the European
Network of Cooperation in the field of so-called orphan cardiac diseases" in agreement with the
authorities of the Medical Faculty, Jagiellonian University decided to create a unique training program
so far in the field of rare diseases for medical students. The project brought together researchers and
educators from the Jagiellonian University and the Universities of partner organizations.

Objectives of the Program
The overall objective of the program is to raise awareness of rare diseases among
medical students and doctors and increase their competence and thus improve the care of patients
withrare diseases.
The specificobjectives are to teach medical students:
«  Epidemiology of rare diseases
+  Themain causesof rare diseases
Theconstellation of symptoms suggestive of arare disease
Diagnostic and therapeutic algorithms in selected rare diseases taking into account the
principles of referring patients to centers of reference
Asking questionsand drawing conclusions on the clinical situation
*  Rulesintheresearchontheso-called orphan drugsand ways of their registration
< Theorganization of the treatment of rare diseasesin Poland
«  Theprovision ofinformation on rare diseases to patients and their families
o Selectedstates ofemergencyinrare diseases
¢ Theuseofinternational and Polish sources of knowledge in the field of rare diseases.

Recipients of the Program

The recipients of the program are students of the 3rd, 4th, 5th, and 6th years of medical
faculties. Itis assumed that classes will be held in the form of elective or mandatory courses and have a
multidisciplinary character which means that they are held in various units of medical schools dealing
with patients with rare diseases.

Program Structure

Centre for Rare Cardiovascular Diseases
atthe John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland
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Program szkolenia z zakresu chorob rzadkich
dla studentow wydziatow lekarskich uczelni medycznych/
The Curriculum in the Field of Rare Diseases for Medical Students

The document entitled The Curriculumin the Field of Rare Diseases for Medical Students
presents an overview of European Union recommendations on how to introduce education systems on
rare diseases in the associated countries, then presents the proposed plan of organization of classes for
medical students. The schedule is complemented by collection of comprehensive data on specific
issues that should be provided by a university teacher as well as the description of the methodology of
teaching.The programincludes also examples of case histories of patients.

Implementation of the Program

In the year 2014/2015 in the framework of elective courses at the Medical Faculty,
Jagiellonian University classes were held for two student groups of the 4th and 5th year with a total of
18 people. Classes lasted 30 hours and were conducted by experts from the following clinics and
departments of the Medical Faculty, Jagiellonian University Medical College:
«  Department of Cardiac and Vascular Diseases, Institute of Cardiology (Ass. prof. Grzegorz Kopec,
Ass. prof. Lidia Tomkiewicz-spider, Pawel Rubi¢ MD, PhD, Jakub Stepniewski MD, Marcin Waligéra
MD)
»  Department of Medical Genetics, Polish - American Institute of Pediatrics (prof. Mirostaw Bik-

Multanowski)

»  Departmentof Metabolic Diseases (Magdalena Szopa MD, PhD)

e Department of Internal Medicine and Geriatrics (prof. Thomas Grodzicki, Magdalena Strach MD,
PhD, Joanna Sulicka-Grodzicka MD, PhD)

e Departmentof Neurology (prof. Joanna Pera)

»  DepartmentofHematology (Assoc. Prof. Beata Piatkowska-Jakubas)

Additionally, courses for students of the scientific groups were organized.

Editors of the Program
o Ass.Prof.GrzegorzKope¢ MD, PhD

o Prof. PiotrPodolec MD, PhD

e Prof.Tomasz Grodzicki MD, PhD

Model zarzadzania ruchem chorych cierpigcych na choroby rzadkich/
Model of Referring Patients Suffering from Rare Diseases

Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia wraz z Matopolskim Oddziatem
Narodowego Funduszu Zdrowia opracowato system zarzadzania ruchem chorych, ktérego
celem jest usprawnienie systemu konsultacji i kierowania chorych z o$rodkéw referujacych
(jednostek obwodowych) do Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Ponizej
przedstawiamy schemat modelu.

Jednostka referujaca/ Refering centre

A 4

Karta zgtoszenia pacjenta do
Centrum Choréb Rzadkich Uktadu
Krazenia/ Registration Card
to the Centre for Rare
Cardiovascular Diseases
Nrfax 124234376

Telefon do Centrum Choréb
Rzadkich Uktadu Krazenia/
Phone call to the Centre for Rare
Cadiovascular Diseases
Nrtel. 126143399

Koordynator systemu rejestracji w Centrum Choréb Rzadkich/
Coordinator of the registration system in the Centre for Rare Diseases

Koordynatorzy programéw diagnostyczno-terapeutycznych/
Coordinators of the diagnostic-therapeutic programmes

Odpowiedz do jednostki referujacej/ Reply to the refering centre

Opracowat: dr hab. med. Grzegorz Kope¢/ Prepared by Ass. Prof. Grzegorz Kopec MD, PhD

Center for Rare Cardiovascular Diseases along with the Malopolska Branch of
the National Health Fund have developed a Model of Referring Patients Suffering from Rare
Diseases which aims to improve the system of consultation and referral of patients from
referring centers (peripheral units) to the Center of Cardiovascular Rare Diseases. Below is
a schematic representation of the model.

Karta Zgloszenia Pacjenta
na badania diagnostyczne/zabiegi terapeutyczne
do

Jana Pawta

ul. Pradnicka 80, 31-202 Krakéw.
Telefon: sekretariat +48 12 614 33 99 (pon.pt. 7:30-14:30), konsultacje +48 12 614 34 88 (wtorki 14:00 do

16:00),
Fax: +48 (12) 614 34 88; + 48 (12) 42343 76
E-mail: rarediseases@szpitalip2 krakow.pl
Dane pacjenta

Internetowy system rejestracji i i nazvisko
chordb rzadkich
ukfadu krazenia/ Internet registry
of rare cardiovascular diseases
chorobyrzadkie.szpitaljp2.krakow.pl

PESEL

Aktualne miejsce pobytu: ~ szpital o dom &

Rozpoznanie gléwne:
Jezeli brak diagnozy, prosze okrelié grupe schorzef:
1. Raadkie choroby kraenia plucnego

11, Rzadkie choroby krater

Prayjecie w trybie: Planowanym o Prayspieszonym o Pilym ©

Karta zgtoszeniowa do Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim
Szpitalu Specjalistycznymim. Jana Pawta ll/ Registration Card to the Centre for Rare
CardiovascularDiseases at the John Paul Il Hospital
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Informatyczny system rejestracji chordb rzadkich
uktadu krazenia dla wojewddztwa matopolskiego/
The computer system for registration of rare diseases
of the circulatory system for the province of Malopolska

18

System rejestracji chordb rzadkich uktadu krazenia jest aplikacja internetowa,
ktdra umozliwia lekarzom z Matopolski a takze z innych regionéw kraju przekazywanie
pacjentéw z chorobami rzadkimi uktadu krazenia do Centrum Chordb Rzadkich Uktadu
Krazenia. Po zarejestrowaniu sie do systemu nalezy zakwalifikowa¢ pacjenta do jednej
z grup choréb wg klasyfikacji Centrum Choréb Rzadkich (patrz strona 2), wpisa¢ dane
osobowe pacjenta oraz podstawowe dane na temat wystepujacych u chorego objawéw
i wynikéw badar dodatkowych. Dane te zostang przekazane do Koordynatora danej grupy
chordb, ktory skontaktuje sie z lekarzem referujacym. Na rycinie ponizej przedstawiono
strone, na ktérej nalezy zalogowac sie celem wejscia do systemu rejestracji. System
rejestracji umozliwia lekarzowi zgtoszenie pacjenta do bazy danych pacjentw z danym
schorzeniem, wystanie prosby o konsultacje chorego na podstawie dotychczasowej
choroby lub przestanie proshy o przyjecie pacjenta do Centrum Chordb Rzadkich Uktadu
Krazenia w trybie ambulatoryjnymlub hospitalizaji.

The registration system for rare diseases of the circulatory system is a web
application that allows physicians from Malopolska and from other regions of the country
totransfer patients data to the Centre for Rare Cardiovascular Diseases. When you sign up to
the system the patient should be classified ina group of diseases due to classification of the
Centre for Rare Cardiovascular Diseases (see page 2), type the patient's data and basic
information on the patient's symptoms and results of additional tests. These data will be
submitted to the Coordinator of the group of diseases, which will contact a referring
physician. Figure below shows the website on which one can log in to the registration
system. The registration system allows the physician to register a patient in a database, to
send a request for consultation of a patient on the basis of patient's history or to send a
request for admission of the patient to the Centre for Rare Diseases Cardiovascular for
outpatient consultation or hospitalization.

chorobyrzadkie.szpitaljp2.krakow.pl
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Strona gtéwna systemu rejestracji/ Home webpage of the registration system

Elektroniczna karta rejestracji Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia./ Centre for Rare
Cardi ular Diseases Regi System- ElectronicRegistration Card.

Opracowat: dr hab. med. Grzegorz Kope¢/ Described by Ass. Prof. Grzegorz Kope¢ MD, PhD

Pacjent z ustalonej listy chordb rzadkich
w szpitalu partnerskim/ Patient from the list of
rare diseases hospitalized in refering center

Internetowy rejestr choréb rzadkich uktadu
krazenia/ Web based registry of rare
cardiovascular diseases

Skierowanie do Centrum
Chordb Rzadkich/ Refering
to the Centre for Rare
Cardiovascular Diseases

Whis do rejestru/
Record in the registry

Konsultacja/
Consultation

Przyjecie pacjenta do
poradni lub na oddziat
Centrum Chordb Rzadkich
Uktadu Krazenia KSS JP2/
Admission of the patient to
the outpatient clinic or the
the hospital

Wybierz jednostke Przestanie danych pacjenta
chorobog/ Chose the w celu oméwienia w czasie
disease spotkania CRCD/ Application
for patient consultation at
CRCD meeting

Wypetnij ankiete jednostki
chorobowej/ Complete the
disease card

Zasada dziatania systemurejestracji choréb rzadkich uktadu krazenia. Za pomoca systemu lekarz moze
jedynie zgtosi¢ chorego do systemu lub poprosic o konsultacje. Mozliwe jest tez przestanie proshy
o przyjecie pacjenta do poradni choréb rzadkich lub szpitala./ The principle of operation of the
Registration System on Rare Cardiovascular Diseses. Using the system, the physician can report the
patient to the system or ask for a consultation. Itis also possible to send a request for admission of the
patientto the out-patient clinicor to the hospital.
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Pierwsza Miedzynarodowa Konferencja Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia/
First International Conferences on Rare Cardiovascular Diseases in Krakow, Poland

W nowo wybudowanych pomieszczeniach edukacyjnych na terenie Szpitala im. Jana
Pawta Il w Krakowie zorganizowali$my Pierwsza Miedzynarodowa Konferencje Choréb Rzadkich
Uktadu Krazenia, ktora odbyta sie miedzy 18119 pazdziernika 2012 roku. Jej program zostat podzielony
na piec zgodnych z aktualnym stanem wiedzy sesji na temat choréb rzadkich uktadu sercowo-
naczyniowego oraz dwie sesje plakatowe prezentujace unikalne badania lub serie opiséw
przypadkéw. W pierwszym dniu byty sesje wprowadzajace i przedstawiajace ogdlny zarys chordb
rzadkich, w tym delikatnych aspektow etycznych, skutkdw spotecznych oraz dotyczacych
finansowania. Pierwsza sesja byta w jezyku polskim i koncentrowata sie gtéwnie na krajowych
i lokalnych aspektach chorob rzadkich. Wsréd znamienitych gosci i wyktadowcow goscilismy m. in.
dr Krzysztofa Chlebusa z Ministerstwa Zdrowia, dr Krzysztofa Gralinskiego — Przewodniczacego
Krajowego Programu Choréb Rzadkich, Barbare Bulanowska — Prezes Matopolskiego Oddziatu
Narodowego Funduszu Zdrowia, Marka Sowe — Marszatka Wojewddztwa Matopolskiego, dr Anne
Prokop-Staszeckq — Dyrektora Szpitala Jana Pawta Il, Profesora Tomasza Pasierskiego — cztonka
Agendji Oceny Technologii Medycznych, Profesor Janine Stepiniska — Prezes Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego, Profesora Grzegorza Opolskiego — Krajowego Konsultanta w dziedzinie Kardiologii.
Druga sesja byta w jezyku angielskim i bedzie ciepto zapamietana z uwagi na dwa znakomite wyktady:
pierwszy z historii choréb rzadkich wygtoszony przez profesora Janusza Skalskiego i drugi
o perspektywach choréb rzadkich, wygtoszony przez profesora Johna Clelanda z Wielkiej Brytanii.
Nastepnego dnia mieli$my trzy sesje naukowe, podzielone na trzy gtowne tematy, ktdrymi zajmuje sie
nasze Centrum. Pierwsza sesja dotyczyfa nadcisnienia ptucnego i sktadata sie z czterech wykfadow,
wygtoszonych przez ekspertéw w tej dziedzinie: dr Nika Skoro-Sajer zWiednia, prof. Anne Fijatkowska
z Warszawy i dr Grzegorza Kopcia z naszego Centrum. Kolejna sesja poswiecona byta chorobom
rzadkim serca i zostata podzielona na cztery wykfady. Zaproszonymi wyktadowcami byli profesor
Eloisa Arbustini z Pawii (Whochy), prof. Zofia Biliriska z Warszawy, prof. Egle Ereminiene z Kowna na
Litwie i dr Pawet Rubi$ z naszego Centrum. Ostatnia sesja sktadata sie z pieciu wyktadéw i byta
poswiecona chorobomrzadkim krazenia systemowego, wyktady te wygtosit profesor Henryk Siniawski
z Berlina (Niemcy), dr hab. med. Anna Kabtak-Ziembicka, dr Wojciech Pfazak, dr Lidia Tomkiewicz-
Pajak z naszego Centrum oraz dr Tomasz Klupa ze Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie. Ostatnie
dwie sesje byty sesjami plakatowymi, moderowanymi przez naszych gosci, dr Deddo Moertl z Austrii,
prof. Jadwige Moll ztodzi oraz prof. Katarzyna Mizia-Stec z Katowic. Podsumowujac, konferencja byta
udanym spotkaniem zaréwno pod wzgledem edukacji na temat chordb rzadkich, jak réwniez
poszerzenia naszych perspektyw na inne aspekty, takie jak aspekty spoteczne, etyczne i finansowe.
Fotoreportarzz Konferencji przedstawiono nastronach 19-23.

Opracowat dr med. Pawet Rubic/ Prepared by Dr Pawet Rubis MD. PhD

In our grounds, which is the newly constructed educational premises of the John Paul Il
Hospital in Krakow, we have organized the 1st International Conference on Rare Cardiovascular
Diseases, which took place between 18th and 19th October 2012. The program was divided into five
state-of-the-art sessions on rare cardiovascualr diseases as well two abstract sessions, presenting
unique research or series of case reports. On the first day there were the Introductory and Opening
sessions that outlined the general scope of rare diseases, including delicate aspects of ethics, social
impact and financing. The first session was in Polish and was focused mainly on the national and local
aspects of rare diseases. Among distinguished guests and lecturers we hosted dr Krzystof Chlebus
from the Polish Health Ministry, dr Krzysztof Gralifiski — the Chairman of the National Program on Rare
Diseases, Barbara Bulanowska — the President of Malopolska Division of National Health Fund, Marek
Sowa —the Marshal of Malopolska Region, dr Anna Prokop-Staszecka — the Director of the John Paul Il
Hospital, professor Tomasz Pasierski — member of the Agency for the Assessment of Medical
Technologies, professor Janina Stepiriska — president of Polish Cardiac Society, professor Grzegorz
Opolski — the National Cardiology Consultant. The second session was in English and will be warmly
remembered thanks to two excellent lectures on the history of rare diseases, delivered by professor
Janusz Skalski and perspectives of rare diseases, delivered by professor John Cleland from the United
Kingdom. On the following day we had three scientific sessions, divided into three main topics that our
Centeris mostly preoccupied. The first session was on the pulmonary hypertension and was composed
of four lectures, delivered by the experts in the field; dr Nika Skoro-Sajer from Vienna, Austria, prof.
AnnaFijatkowska from Warsaw and dr Grzegorz Kopec from our Center. The next session was dedicated
to the rare diseases of the heart and was divided into four lectures. The distinguished speakers were
professor Eloisa Arbustini from Pavia, Italy, prof. Zofia Bilinska from Warsaw, prof. Egle Ereminiene
from Kaunas, Lithuania, and dr Pawet Rubis from our Center. The last session was on the rare diseases
of systemic circulation and we had five lectures, that were delivered by prof. Henryk Siniawski from
Berlin, Germany, assoc. profs. Anna Kabtak-Ziembicka and Wojciech Ptazak and Lidia Tomkiewcz-
Pajak from our Center and dr Tomasz Klupa from the Krakow University Hospital. The last two sessions
were abstract sessions, moderated by our guests, dr Deddo Moertl from Austria, prof. Jadwiga Moll
from Lodzand prof. Katarzyna Mizia-Stec from Katowice. In summary, the Conference was a successful
meeting both in terms of education on rare diseases as well as broaden our perspective on other
aspects, such as social, ethical and financial aspects. Photoreport from the Conference is shown on
pages 19-23.

Fotoreportaz z Pierwszej Miedzynarodowej Konferencji Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2012/
Photoreport from the First International Conference on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow 2012
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| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Piotr Podolec otwiera
je/ 11 ional Confi Rare Cardi ular Diseases, Krakow 2012. Prof. Piotr Podolec (Head of the
CentreforRare Card ularDiseases, Krakow) opening th f andinviting guest:
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Fotoreportaz z Pierwszej Miedzynarodowej Konferencji Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2012/
Photoreport from the First International Conference on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow 2012

| Migdzynarodowa Konferengja Centrum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakow 2012. Dr Krzysztof Chlebus
(Podsekretarz Stanu w Ministerstwie Zdrowia) deklaruje wsparcie Rzadu RP dla dalszego rozwoju Centrum Chorébh

Rzadkich Ukfadu Krazenia./ | | Confi on Rare Cardit
Chlebus (Under-Secretary of State at the Ministry of Health, Poland) declari
devel of the CentreforRare C Diseases.

ular Diseases, Krakow 2012. Dr Krzysztof
asupport from G for further

—

&
| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadklch Uktadu quzenla, Krakow 2012 Prof. Grzegorz Opolski

I Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Janina Stepiriska (Prezes
Polskiego Kardiologicznego, opisuje role Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego w opiece
nad pacjentami z rzadkimi chorobami uktadu krazenia./ | ional Conf on Rare Cardi Diseases,
Krakow 2012. Prof. Janina Stepiriska (President of the Polish Society of Cardiology, Warsaw) describing the role of Polish

CardiacSociety inimprovement of care of patients with rare cardiovascular diseases.

| Miedzynarodowa Konferentja Centrum Chorob Rzadkich Uktadu quienia, Krakow 2012. Dr Anna Prokop-Staszecka

(Konsultant Krajowy w dziedzinie Kardiologii) p $la znaczenie wyspecjal ych osrodkéw dla
zrzadkimi chorobami uktadu krazenia./ | i Conf on Rare Cardi ular Diseases, Krakow 2012. Prof.
Grzegorz Opolski (National Consultant in Cardiology, Warsaw) highlighting the importance of specialized centres for
patientswithrare cardiovascular diseases.
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Fotoreportaz z Pierwszej Miedzynarodowej Konferencji Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2012/
Photoreport from the First International Conference on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow 2012

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Dr Jacek Gralinski
(Przewodniczacy Zespotu ds. Choréb Rzadkich Mini Zdrowia) iajacy Narodowy Plan dla Choréb Rzadkich./
1 ional Conf on Rare Cardi ular Diseases, Krakow 2012. Dr Jacek Graliriski (Chair of the Rare Diseases
Committeein the Ministry of Health, Poland) discussing the National Plan for Rare Diseases.

| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Monika Jezierska-Kazberuk
(Zastepca Dy Matopolskiego 0ddziatu Wojewddzkiego Narodowego Funduszu Zdrowia) opisuje finansowanie
chordb rzadkich ukfadu krazenia w Matopolsce./ | ional Conf on Rare Cardi ular Diseases, Krakow
2012. Monika Jezierska-Kazberuk (Deputy Head of the National Health Fun, Matopolska Division) describing financing of

rare cardi region.

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakow 2012. Dr Piotr Musiatek (Klinika
Chordb Serca i Naczyn, Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta 1) relacjonuje przebieg Il Sympozjum Choréb
Rzadkich Uktadu Krazenia podczas Kongresu ESC2012 w Monachium./| ional Conf on Rare Cardi
Diseases, Krakow 2012. Dr Piotr Musiatek (Department of Cardiac and Vascular Diseases at the John Paul Il Hospital)
reporting on the 2nd Symposium on Rare Cardiovascular Diseases during European Society of Cardiology 2012 Congress
inMunich.

L

| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Tomasz Grodzicki

Tamiollarc<k \ "

(Dziekan Wydziatu Lekarskiego Coll Medicum Uniwersy gielloriski wy jacy wyktad: ,Czy
potrzebujemy osrodkéw dla chordb rzadkich ukfadu krazenia w Polsce?"./ | i Conf e on Rare
Cardiovascular Diseases, Krakow 2012. Prof. Tomasz Grodzicki (Dean of the Jagiellonian University Medical Faculty,
Krakow, Poland) presentingalecture:,,Dowe need centersforrare diseasesin Poland?"

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Tomasz Pasierski

( Medyczny) wygtaszajacy wyktad:, Problemy etyczne w finansowaniu choréb rzadkich uktadu
krazenia w Polsce"/ | ional Confi on Rare Cardi ular Diseases, Krakow 2012. Prof. Tomasz Pasierski
(Warsaw Medical ity, Poland) p ingalecture,,Ethical problemsinfi i di lar di in
Poland".

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Janusz Skalski

(Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie, Collegium Medi y ielloriskiego) wygtasza wyktad:
»Choroby rzadkie: tos¢ zy Zniejszosc?"/ | { Confi on Rare Cardi ular Diseases, Krakow
2012. Prof. Janusz Skalski (Polish-A Institude of Pediatrics, Jagielloni i Medical College, Krakow,

Poland)p! ingalecture:,,Th PastorPresent?".
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| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. John GF Cleland
(University of Hull, Wielka Brytania) wygtasza wyktad:" Ciagta ewolucja chordb sercowo-naczyniowych: rzadkie, stabo
poznane czy w j ia"/ | i Conf on Rare Cardi lar Diseases, Krakow 2012. Prof.

| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Henryk Sieniawski
(Deutsches Herzzentrum, Berlin, Niemcy) omawia problem ,Podeji ie decyzji w chorobach rzadkich uktadu
krazenia"/| Confi on Rare Cardi ular Diseases, Krakow 2012. Prof. Henryk Siniawski (Deutches

John GF Cleland (University of Hull, United Kingdom) presenting a lecture: ,, The inui ion of ¢
diseases:rare, poorly recognized ormet need".

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Nika Skoro-Sajer
(Medical University of Vienna, Austria) opisujaca: ,Aktualne opcje terapeutyczne dla innych niz tetnicze postaci
dcisnienia ph /1 ional Confi on Rare Cardi lar Diseases, Krakow 2012. Prof. Nika Skoro-

ity of Vienna, Austria) describing,,Non-PAH-current therapeuticoptions".

Sajer (Medical

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2012. Prof. Adam Torbicki
prowadzacy dyskusje. Od lewej: Prof. Zbigniew Gasior (Slaski Uniwersytet Medyczny, Zabrze), Prof. Piotr Hoffman
(Instytut Kardiol im. Kardynata Stefana W ), Prof. Adam Torbicki (Europejskie Centrum Zdrowia,
Otwock)./ | { Confe on Rare Cardi Diseases, Krakow 2012. Prof. Adam Torbicki moderating a

H Berlin, G ) discussing a problem of ,, Decision making in rare cardiovascular diseases".

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Dr Grzegorz Kopec
(Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw) przedstawia wyktad ,Choroba zarostowa zyt ptucnych - rzadkos¢
wsréd rzadkosdi"./ | ional Confe on Rare G ular Diseases, Krakow 2012. Dr Grzegorz Kope¢
(Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital, Krakow, Poland) describing ,,Pulmonary veno-
occlusive diseases: rare in the rare".

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2012. Prof. Zofia Biliriska
( ki Uniwersytet Medyczny) w wykfad:,Badania przesi we wrodzonych kardiomiopatiach"/

| i Confe on Rare Cardi Diseases, Krakow 2012. Prof. Zofia Biliiska (Warsaw Medical
Poland) giving alecture concerning,,Family screening ininheritable cardiomyopathies".

discussion. Sitting from the left: Prof. Zbigniew Gasior (Medical University of Silesia, Zabrze, Poland), Prof. Piotr Hoffman
(The Cardinal Stefan Wyszyniski, Institute of Cardiology), Prof. Adam Torbicki (European Health Centre, Otwock, Poland).
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| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakow 2012. Prof. Egle Ereminiene
(I.|tewslu Uniwersytet Nauk Medycznych, Kanas, Litwa) omawiajaca ,Kardiomiopatia Tako-Tsubo- zespét

oraz btednie rozp V1 Conference on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow
2012. Prof. Egle E (Lithuanian of Health Sciences, Kaunas, Lithuania) describing ,,Tako-Tsubo
Cardi ' q < dand micdi dsyndrome".

pathy

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakow 2012. Dr hab. Anna Kabtak-
Ziembicka (Klinika Chordb Serca i Naczyn, Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta Il) wygtasza wyktad:
Rzadkie lie tetnic ych"/1 i Confi on Rare Cardi lar Diseases, Krakow 2012. Dr
Anna Kabfak-Ziembicka (Department of Cardiac and Vascular Diseases at the John Paul Il Hospital) presenting a lecture
,Rareanomalies of systemicarteries".

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Dr Pawet Rubis (Centrum
Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakowski Szpital Specjalistyczny i |m Jana Pawta Il) wygtasza wyktad:, Arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory- rzadkos¢ wéréd rzadkosci"./ | Conf Rare Cardi ular Diseases,
Krakow 2012. Dr Pawet Rubis (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital, Krakow) presenting a
lecture y icright icul di rareintherare".

yop:

| Migdzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Ukladu I(rqzema, Krakéw 2012 Prof. Maciej Matecki (Klinika
Chordb Metabolicznych Coll Medicum Uni iellon w Krak Yy wykfad: ,Rzadkie
formy cukrzycy- co kardiolodzy powinni wiedziec?"/| ional Confi onRare Cardi ular Diseases, Krakow
2012. Prof. Maciej Matecki (Department of bolicDiseases, Jagiell ity Medical College, Krakow, Poland)

givingalecture:,,Raref fdiab what cardiol needtoknow?"

| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw 2012. Prof. Anna Fijatkowska
(Instytut Gruzlicy i Choréb Pluc, Warszawa) wygtasza wyktad: ,Ciaza w nadcisnieniu ptucnym”./ | International
Conference on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow 2012. Prof. Anna Fijatkowska (Instltute of Tuberculosis and Lung

Disease, Warsaw, galecture,,Pregnancyi yhypertensi

| Miedzynarodowa Konferencja Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2012. Dr Wojciech Plazak (Klinika

Chordb Serca i Naczyn, Krakowski Szpital Spegjalistyczny im. Jana Pawta Il) wygtasza wykfad: ,Uktad krazenia

w chorobach tkanki tacznej./ | International Conference on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow 2012. Dr Wojciech

P'azak(Depanment of Cardiacand Vascular Diseases at the John Paul Il Hospital) g alecture ,Cardi ular
ivetissue di "\
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Druga Miedzynarodowa Konferencja Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2014/
Second International Cofnerence on Rare Cardiovascular Diseases, Krakow 2014

Druga Migdzynarodowa Konferencja Chorob Rzadkich odbyta sie w dniach 16-17 pazdziernik
2014 roku w Krakowskim Specjalistycznym Szpitalu im. Jana Pawfa Il w Krakowie. Dwudniowy program
konferencji byt zr6znicowany, stanowit dobre Zrédto edukagji oraz odnosit sie do wigkszosci najwazniejszych
zagadnien w chorobach rzadkich. Program obejmowat siedem naukowych sesji, cztery w pierwszym dniu
oraztrzy w drugim. Pierwszy dzier konferencji rozpoczat sie od sesji naukowej dedykowanej diagnostyce oraz
leczeniu anomalii tetnic wiericowych, ktdrej to przewodniczyli Profesorowie Roland Hetzer i Henryk
Sieniawski z Narodowego Centrum Kardiologii z Berlina oraz Doktor Jakub Podolec z Krakowskiego Centrum
Chordb Rzadkich. Posréd wyktadowcéw byt takze Doktor Marck Dweck z Edynburga. Sesja druga
zatytutowana “Wyzwania w Chorobach Rzadkich” przebiegata pod przewodnictwem Profesora Stephan
Rosenkrantzai doktora Grzegorza Kopcia z naszego Centrum. W trakcie sesji zostaty
omowione oraz dyskutowane kontrowersyjne przypadki kliniczne. Nasi bliscy
Partnerzy, z ktérymi wspotpracujemy od poczatku zatozenia Krakowskiego
Centrum Chor6b Rzadkich — Doktorzy Deddo Moertl i Sabine Steiner z Wiednia,
Austria zaprezentowali interesujace przypadki wielkokomérkowego zapalenia
migsnia sercowego oraz ostrego rozwarstwienia aorty u pacjenta z zespotem
Marfana. Sesja trzecia pod przewodnictwem Kierownika Krakowskiego Centrum
Chordb Rzadkich Profesora Piotra Podolca oraz Dziekana Collegium Medicum
Uniwersytetu Jagielloriskiego Profesora Tomasza Grodzickiego byta Sesja
Otwierajaca. Posrdd znamienitych gosci, byli m. in. Poset na Sejm Rzeczpospolitej
Polskiej Pani Lidia Gadek, Marszatek Wojewddztwa Matopolskiego Pana Marek
Sowa, Dyrektor Krakowskiego Szpitala Specjalistycznego im. Jana Pawta Il Doktor
Anna Prokop-Staszecka oraz Dyrektor Matopolskiego Oddziatu Narodowego
Funduszu Zdrowia Pani Barbara Bulanowska. Dyskusje byty zywe i skoncentrowane
na szczegdlnie waznym zagadnieniu, mianowicie finansowaniu procedur
diagnostycznych oraz leczeniu pacjentéw z rzadkimi chorobami ukfadu krazenia.
Nie znaleziono jednego dobrego rozwiazania lecz raczej zestaw wytycznych
i zalecen, gdzie i jak mozna pozyskac dodatkowe srodki dla naszych pacjentéw.
Ostatnia sesja pierwszego dnia byta sesja Ustnych Abstraktéw, w ktdrej
zaprezentowano streszczenia najlepszych, wybranych wczedniej przez cztonkow
komitetu, przypadkow klinicznych i prac badawczych. Drugi dzieri Konferendji
rozpoczat sie od sesji poswieconej rzadkim, wrodzonym chorobom serca pod
przewodnictwem Doktor Lidii Tomkiewicz-Pajak, Doktora Bogdana Kapelaka
i Piotra Przybytowskiego z naszego Centrum i Profesora Piotra Hoffmana
zWarszawy. Zaprezentowano najtrudniejsze i ztozone przypadki kliniczne,

dobrai pozyteczna konferencja. Fotoreportarzz Konferencji przedtawiono na stronach 24-26.

The 2nd International Conference on Rare Cardiovascular Diseases was organized by the
Krakow CRCD between 16th and 17th October 2014 at the John Paul Il Hospital premises. The two-days
Conference's program was diverse, educational and touch most of the important topics in orphan diseases.
There were seven scientific sessions altogether; four in the first day and three in the second day. First day of
Conference started with session dedicated to the diagnosis and treatment of coronary anomalies and was
chaired by Professors Roland Hetzer and Henryk Sieniawski from German Heart Centre in Berlin and Doctor
Jakub Podolec from our Centre. Among Speakers, there was Doctor Marck Dweck
from Edinburgh, UK. The second session was entitled“Challenges in Rare Diseases”
and was chaired by Professor Stephan Rosenkrantz and Doctor Grzegorz Kopec.
During the session controversial and complex clinical cases were presented and
commented by managing physicians. Our two long-term Friends and Partners —
Doctors Deddo Moertl and Sabine Steiner from Vienna, Austria presented
interesting cases on giant cell myocarditis and acute dissection of the aorta in
patient with Marfan syndrome, respectively. The third was an Opening Session that
was chaired by the Head of Krakow Centre Professor Piotr Podolec and Dean of the
Faculty of Medicine Jagiellonian University Professor Tomasz Grodzicki. Among
distinguished guests, we hosted the Member of Polish Parliament Mrs Lidia Gadek,
Marshall of the Malopolska Region Mr Marek Sowa, Doctor Anna Prokop-Staszecka
Director of the John Paul Il Hospital, and Director of Malopolska Division of National
Health Fund Mrs Barabara Bulanowska. Discussions were vivid and concentrated
especially around the hot topic of financing of costly procedures and medicines for
patients with rare diseases. There was not a single conclusion but rather a set of
guidelines and recommendations where and how to find additional money for our
patients. The last of session of the first day was the Oral Abstract Session where the
best abstracts, selected by the Program Committee, were presented. The second
day of the Conference stared with the session on rare congenital heart diseases and
was chaired by Doctor Lidia Tomkiewicz-Pajak, Bogdan Kapelak and Piotr
Przybytowski from our Centre and Professor Piotr Hoffman from Warsaw. Extremely
difficult and nearly “hopeless” clinical cases were presented and discussed and
despite their complexity always the best possible solution or at least the lesser evil
was pursued. The second session of the second day was entitled “Rare diseases of

u ktdrych mimo wszystko starano sie pOSZ””kiW,aé najlepszej drogi postepowania  pruga Migdzynarodowa Konferencja Choroh myocardium” and was moderated by our long-term Consultant and Partner
lub przynajmniej wybrac, najmniejsze zto”. Sesja druga tego dnia, zatytutowana - zadkich Uktadu Krazenia, 16-17 pazdziernika 2014, Professor John Cleland from London and Doctor Pawel Rubis from our Centre.

“Rzadkie Choroby Migsnia Sercowego” byta moderowana przez naszego
wieloletniego Konsultanta i Partnera Johna Cleland z Londynu oraz Doktora Pawta
Rubisia z naszego Centrum. W trakcie sesji Europejski Ekspert w dziedzinie chordb
zapalnych miesnia sercowego Profesor Sabine Pankuweit z Marburga, Niemcy
zaprezentowata wyktad na temat mozliwie najlepszego i najwlasciwszego
postepowania w diagnostyce i terapii zapaleri miesnia sercowego. Réwnie interesujacy wyktad na temat
profilaktyki nagtego zgonu sercowego u chorych z kardiomiopatia przerostowa zostat wygtoszony przez
Doktora Michata Marchela z Warszawy. Ostatnia sesja Kongresu byta poswigcona trudnemu zagadnieniu
rzadkich choréb ukfadu krazenia w ciazy. Sesja pod przewodnictwem Doktor Agaty Lesniak-Sobelga
znaszego Centrum oraz Profesora Bernarda lung'a z Paryza, byta niezwykle zréznicowana i multi-
dyscyplinama z udziatem kardiologéw, kardiochirurgéw, elektro-fizjologdw oraz ginekologéw. Wszyscy
eksperci starali sie ustali¢ najlepsze rozwiazania uwzgledniajac zaréwno dobro matki jak i nienarodzonego
dziecka. W konferencji wzigto udziat ponad 150 uczestnikéw. Co wiecej, po zakoriczonych sesjach chetnie
whaczano sie w gorace dyskusje oraz debaty. Szerokie zainteresowanie wréd srodowiska kardiologéw ale
takze wérdd lekarzy innej specjalnosci jak réwniez liczne pozytywne komentarze i opinie dowodza, iz byfa to

Krakow, Poland.

Dr n.med. Anna Prokop — Staszecka — Dyrektor Krakowskiego Szpitala specjalistycznego im. Jana Pawta Il otwiera
konferencje./ Anna Prokop — Staszecka M.D. Ph.D. - Director of John Paul Il Hospitalin Krakow opening the conference.

Opracowat dr med. Pawet Rubis/ Prepared by Dr Pawet Rubi$ MD, PhD

Krakéw, Polska./ 2nd International Conference on  During the session the European Expert on cardiacinflammatory diseases Professor
Rare Cardiovascular Diseases, 16-17 October 2014, Sabine Pankuweit from Marburg, Germany delivered the lecture on the state-of-

the-art approach to myocarditis. Also, an interesting speech on the prophylaxis of

sudden cardiac death in hypertrophic cardiomyopathy was given by our Friend

Doctor Michat Marchel from Warsaw. The last session of the Congress was dedicated
to equally difficult subject of rare cardiovascular diseases during pregnancy and was chaired by Doctor Agata
Lesniak-Sobelga from our Centre and Professor Bernard lung from Paris. This was a truly multi-disciplinary
session with speeches delivered by Cardiologist, Cardiac Surgeon, Electropphysiologist and Gynecologist. All
of them tried to navigate through“uncharted territories”for the sake of both mother and a baby. We have had
more than 150 participants registered for the Congress and rooms were always full during the sessions.
Moreover, many participants stayed long outside the rooms after the sessions to carry on with the ad hoc
fruitful debates and discussions. Wide interest among cardiology community and numerous positive
comments, even from strangers, were very pleasantand confirmed us that this was a good idea. Photoreport
from the Conferenceis shown on pages 24-26.

by heway o

Profesor Tomasz Grodzicki — Dziekan Wydziatu Lek y ia wykfad pt.
Choroby rzadkie - rola organizacji pacjenckich./ Professor Tomasz Grodzicki M.D. Ph.D. — Dean of Medical Faculty
Jagiellonian University in Krakow, Poland p ingalecturetitled"Therole of patient ioni di ¥
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11 Migdzynarodowa Konferencja Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, 2014. Prorektords Collegii licum Unit icyiwy y ji/ Attendeesand lecturers of the Conference.
Jagielloniskiego Prof. dr hab. Piotr Laidler/ Il i Confi on Rare Cardi ular Diseases, 2014, Vice-
Rectorfor Medical College, Jagiellonian University.

Prof. Piotr Podolec wrecza prof. Rolandowi H i wydanie jubil ytet Jagielloriski w i Prof. Roland Hetzeri prof. Jerzy Sadowski/ Prof. Roland Hetzerand prof. Jerzy Sadowski
1364-2014"/ Prof. Piotr Podolec giving prof. Roland Hetzer the anni y album "The Jagielloni iversity in

Krakéw 1364-2014"

Prof. Deddo Moertl from St Poelten, Austria p ije wykfad pt. "Idiopatyczne wi 0 palenie migsnia Prof. Sabine Steiner, Lipsk, Niemcy p iawykfad pt."0: ienieaorty upacjentaz tem Marfana"/

pt.
sercowego"/ Prof.Deddo Moertl from St. Poelten, Austria presenting alecture titled "Giant cellidiopathic myocarditis" Prof.Sabine Steiner presentingalecturtitled "Aorticdissesction of aortain a patient with Marfan syndrome"
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Fotoreportaz z I Miedzynarodowej Konferencji Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow 2014/
Photoreport from the Second International Conference on Rare Cardiovascular Disease, Krakow 2014

Pubicznos¢w czasie wyktadu/ Audience during the lectures Prof. Stephan Rosenkrantz prowadzi wykfad pt. ,Aktualne metody leczenia pacjentéw z tetniczy i p
zatorowym nadcisnieniem ptucnym”/ Prof. Stephan Rosenkrantz giving a lecture titled , Current treatment options for
patients with PAH or CTEPH”

Prof. Tomasz Pasierski p lje wyktad pt. p ja badan nad ch
Pasierski givingalecture titled Interpretation of the studies on rare diseases due to EBM

i wg EBM/ Prof. Tomasz Profesor Maciej Matecki wita prof. Rolanda Hetzera/ Profesor Maciej Matecki welcomes prof. Roland Hetzer

Drn.med. Anna Prokop — Staszecka — Dyrektor Krakowskiego Szpitala specjalistycznegoim. Jana Pawta Il, Lidia Gadek — Dr hab. Grzegorz Kopec moderuje dyskusje na temat nowych metod leczenia nadcisnienia ptucnego/ Ass. Prof. Dr
Posetna Sejm Rzeczypospolitej Polskiej, Pi dniczaca Parl; Zespotuds. Pod j Opieki Zd j Grzegorz Kopec moderating discussi thi inpulmonary hypertension
iProfilaktyki, Profesor Piotr Laidler - Prorektor Unit Jagielloriskiego ds. Collegium Medi /Dr Anna Prokop

- StaszeckaM.D. Ph.D. - Director of John Paul Il Hospital in Krakow,Lidia Gadek — Parliament Deputy, President of
Parliamentary HealthTeam and Professor Piotr Laidler M.D. Ph.D.-Vice-Rector of Jagiellonian Univeristy.
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Satelitarne sympozja Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia w trakcie Kongresow ESC/
Satellite Symposia of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases during ESC Congresses

W latach 2011 do 2014 Krakowskie Centrum Chordb Rzadkich zorganizowato 4 duze,
miedzynarodowe spotkania w trakcie czterech kolejnych, corocznych Kongresow Europejskiego
Towarzystwa Kardiologicznego (ESC), ktdre s3 jednymi z najwiekszych konferencji medycznych na
Swiecie. Pierwsze Sympozjum odbyto sie w Paryzu, byto uwertura i swoista lekcja dla nas jak
organizowac nastepne spotkania w przysztosci. Drugie Sympozjum, ktdre zostato juz oficjalnie
wpisane w program Kongresu ESC odbyto sie w Niemczech, w Monachium. Trzecie i czwarte Sympozja
zostaty zorganizowane kolejno w Amsterdamie w Holandii oraz w Barcelonie w Hiszpanii.

Pierwsze Satelitarne Sympozjum Rzadkich Chorob
Uktadu Krazenia odbyto sie w trakcie Kongresu ESC
w Paryzu 30 Sierpnia 2011 roku.

Byto to pierwsze tego typu, samodzielnie zorganizowane przez Polskie Centrum Chordh
Rzadkich wydarzenie w trakcie Kongresu ESC. Sesji przewodniczyt Swiatowej klasy spejalista
w dziedzinie niewydolnosci serca profesor John Cleland z Hull, w Wielkiej Brytanii oraz doktor Piotr
Musiatek z Krakowskiego CRCD. Mowe wstepna wygtosit Przewodniczacy Krakowskiego CRCD -
profesor Piotr Podolec, a nastepnie dr Grzegorz Kopec oraz Pani Dominika Gryszéwka przedstawili
krétki opis organizacji Krakowskiego CRCD. Dzieki szanownej publicznosci, w tym $wiatowej klasy
ekspertom w dziedzinie Choréb Rzadkich takich jak profesor Eloisa Arbustini, Irena Lang, Jolien W.
Ross-Hesselink, Gerald Simonneau, Nazzareno Galie i Uri Elkayam, byliSmy w stanie przedyskutowac
oraz znalez¢ najlepsze rozwiazania zaprezentowanych przez nas przypadkow Klinicznych. W trakcie
sesji zostato zaprezentowanych tacznie piec przypadkow, dwa przez lekarzy z naszego Centrum CRCD
doktora Pawata Rubisia oraz doktora Mateusza Podolca. Pozostate trzy przypadki kliniczne
zaprezentowali nasi Partnerzy: z totwy (Ryga) — doktor Andris Skride, z Litwy (Kaunas) - prof. Egle
Ereminiene orazzWarszawy - doktor Michat Marchel. Pomimo iz bylismy nowicjuszami w organizacji
takiej sesji, okazata sie ona by¢ wielkim sukcesem, ktéry tym bardziej zachecit nas do podjecia
wiekszego wysitku w organizacji tego typu wydarzen w przysztosci.

Drugie Satelitarne Sympozjum Centrum Chorob
Rzadkich Uktadu Krazenia w trakcie Kongresu ESC
— Monachium, Niemcy 2012r.

Nasza sesja byfa czescig oficjalnego programu Kongresu ESC, ktéry odbywat sie
Monachium Messe ESC (Berlin Hall), w dniu 28 sierpnia 2012 roku. Sesja moderowana byta przez
Profesora John GF Cleland (Kingston upon Hull, UK) oraz Doktora Piotra Musiatka (Krakow, PL) i zostata
otwarta przez Kierownika Krakowskiego Centrum Rzadkich Choréb Ukfadu Krazenia Profesora Piotra
Podolca. Przewodni wyktad zatytutowany "Rzadkie choroby: Priorytety w zakresie zdrowia
publicznego i badan naukowych" zostat wygtoszony przez Profesor Ségoléne Aymé, Dyrektora
ORPHANET oraz Przewodniczej Europejskiego Komitetu Ekspertéw Unii Europejskiej w dziedzinie
Rzadkich Chordb (EUCERD). Profesor Aymé opisata aktualna, znacznie zréznicowang sytuacje
w panstwach cztonkowskich UE w odniesieniu do zapewnienia dostepu pacjentow do badan
diagnostycznych oraz opieki eksperckiej w zakresie rzadkich choréh. Profesor Aymé uznata Krakowskie
Centrum Chordb Rzadkich jako wiodace i oficjalnie uznane przez ORPHANET. W trakcie Sympozjum
debatowano nad okresleniem optymalnego planu postepowania oraz leczenia ciezamej kobiety
z zespotem Turnera oraz tetniakiem aorty; jak réwniez nad rzadkim przypadkiem (cytujac stowa
profesora NAZZARENO Galie) “rzadki sposréd rzadkich” pacjenta z nadcisnieniem ptucnym, ktéry
stanowi istotne wyzwanie diagnostyczne i terapeutyczne (prezenterzy: doktor Lidia Tomkiewicz-
Pajak i doktor Grzegorz Kopec). Udziat w dyskusji wzieli m. in. Profesor Ségoléne Aymé z Paryza,
Profersor Eloisa Arbustini z Pavii, Profesor Nazzareno Galié z Bolonii, Profesor Zbigniew Gasior
7 Katowici Profesor Piotr Hoffman z Warszawy. Zywa dyskusja, jaka w efekcie sie wywiazata, pokazata
jak ogromng role powinno mie¢ w przysztosci wzmocnienie sieci wzajemnej wspotpracy réznych
ekspertéw w okreslaniu procesu diagnostycznego oraz terapeutycznego u pacjentéw z rzadkimi
chorobami ukfadu krazenia. W sesji udziat wzieto 237 lekarzy z 19 krajéw, w tym nie tylko z Europy, ale
takze z Australii, Indii, RPA, Brazylii i USA. O Sympozjum mozna powiedzie¢, iz miato raczej
interaktywnych uczestnikéw, a nie  "publicznos¢”. Uczestnicy byli bardzo skoncentrowani ale
i aktywnie uczestniczyli w ozywionych, niezwykle owocnych dyskusjach. Po oficjalnym zamknieciu
sesji, wielu wymienito adresy kontaktowe i prowadzito dalsze dyskusje w kuluarach.

Trzecie Sympozjum Rzadkich Choréb
Uktadu Krazenia — Kongres ESC Amsterdam 2013

Kontynuujac tradycje corocznych spotkan Krakowskie Centrum Rzadkich Choréb
Uktadu Krazenia zorganizowato trzecie Satelitarne Sympozjum podczas Kongresu ESCw Amsterdamie,
w Holandii. Podobnie jak poprzednie Sympozjum w Monachium, takze juz trzecie nasze Satelitarne
Sympozjum zostato oficjalnie wiaczone do Programu Kongresu ESC 2013 i odbyto sie na terenie sal

kongresowych (Rai Center) w Strefie 6, Sali”Wiederi” dnia 2 wrzesnia 2013 roku. Trzeci rok z rzedu sesji
przewodniczyt swiatowej klasy ekspert w dziedzinie niewydolnosci serca profesor John GF Cleland
z Kingston-upon-Hull, Wielka Brytania. Drugim przewodniczacym byt Doktor Pawet Rubis
z Krakowskiego Centrum Rzadkich Chordb Uktadu Krazenia. W skrdcie, program sesji obejmowat
ukfad dwéch wstepnych i koricowych mini-wyktadéw, prelekgji oraz prezentacji dwdch przypadkéw
klinicznych. Sesje otworzyt Dyrektor Krakowskiego Centrum Rzadkich Choréb Uktadu Krazenia,
profesor Piotr Podolec. Profesor Podolec przedstawit pokrétce nowo opracowang, dzieki wspélnemu
wysitkowi wielu ekspertéw i partneréw, Klasyfikacje Rzadkich Choréb Uktadu Krazenia, ktéra zostata
réwnoczesnie opublikowana w podreczniku "Rzadkich Choréb Ukfadu Krazenia: od klasyfikacji do
przyktadéw Klinicznych". Profesor Podolec wyjasnit, iz wszystkie rzadkie choroby uktadu krazenia
zostaty podzielone na osiem klas, a mianowicie: rzadkie choroby krazenia ptucnego i systemowego,
rzadkie choroby serca (kardiomiopatie), wrodzone choroby uktadu krazenia, rzadkie zaburzenia
rytmu serca, rzadkie choroby w czasie ciazy i ostatnia grupa niesklasyfikowanych rzadkich chordb.
Przewodni wykfad zatytutowany "Nowe granice w chirurgicznym leczeniu pacjentéw z rzadkimi
chorobami ukfadu sercowo-naczyniowego" wygtosit profesor Ottavio Alfieri, znakomity kardiochirurg
i twérca metody naprawy zastawki mitralnej sposobem brzeg do brzegu” (,Alfieri stitch”)
z Mediolanu, Whochy. Profesor Alfieri przedstawit niezwykle skomplikowany przypadek pacjenta,
ktdry nie miat w prawdzie, z definicji rzadkiej choroby uktadu krazenia jednak z powodu ciezkiego
przebiegu choroby podstawowej oraz licznych schorzen wspétistniejacych wymagat ekstremalnie
trudnych decyzji i duzego doswiadczenia w aspekcie ustalenia dalszego postepowania i leczenia.
Dlatego tez profesor Alfieri podkreslit, iz pacjent niekoniecznie musi mie¢ z definicji rzadka chorobe
ukfadu krazenia, zeby mdc by¢ traktowany jako rzadki przypadek. Nastepnie profesor Alfieri
przedstawit kilka doskonatych przyktadow prawdziwych rzadkich choréb uktadu krazenia, gtownie
pacjentéw ze skomplikowanymi wadami wrodzonymi serca, ktdrzy zostali profesjonalnie operowani
w jego centrum. W Srodku sesji zaprezentowano dwa przypadki kliniczne pacjentéw z rzadkimi
chorobami uktadu krazenia, z zaproponowaniem optymalnego schematu diagnostyczno-
terapeutycznego. Przypadki zostaty przedstawione przez lekarzy z Krakowskiego Centrum Chordb
Rzadkich i skomentowane przez dwéch ekspertow krajowych oraz zagranicznych. Pierwszy
przypadek, przedstawiony przez doktor Lidie Tomkiewicz-Pajak, odnosit sie do trudnosci w procesie
diagnostyczno-terapeutycznym u ciezarnej pacjentki ze schytkowa niewydolnoscia serca na tle
kardiomiopatii przerostowej, ktdra zostata dodatkowo powiktana wtérnym nadcisnieniem ptucnym.
Przypadek zostat oméwiony | skomentowany przez profesor Sabine Pankuweit z Marburga, Niemcy
i profesora Deddo Moertl z St. Pdlten, Austria. Drugi przypadek dotyczyt postepowania u pacjentki
w $rednim wieku z nieoperowang tetralogia Fallota (TOF) i jednoczesnym zwezeniem aorty,
wygtoszony przez Profesora Andrzeja Gackowskiego, a skomentowany przez profesor Egle Erminiene
z Kowna, Litwy i doktora Jakuba Podolca z Krakowskiego CRCD. Ostatnia prezentacje na sympozjum
wygtosit doktor Grzegorz Kopec z Krakowskiego CRCD. Doktor Kope skoncentrowat sie na waznym
temacie rejestréw chordb sercowo-naczyniowych. Jak w poprzednich latach, sala wyktadowa byfa
petna i z trudem miescita wszystkich chetnych uczestnikéw. Wsréd wielu znakomitych gosci, byli
profesor Garry Webb z Cleveland Clinic, USA, profesor Piotr Hoffman z Narodowego Instytutu Serca,
Warszawa i wiele innych. Niestety, z powodu ograniczen czasowych (czas trwania catego Sympozjum
wynosit 45 minut), nie kazdy mogt aktywnie uczestniczy¢ w zywych debatach podczas sesji. Jednak
wielu pozostato w sali wykfadowej po zakoriczonej sesji by uczestniczy¢ w dalszych dyskusjach.

4-te Sympozjum na temat Chorob Rzadkich
Uktadu Krazenia - ESC Barcelona 2014

Podobnie jak w poprzednich latach, réwniez w tym roku Krakowskie Centrum Choréb
Rzadkich Uktadu Krazenia zorganizowato czwarte juz Satelitarne Sympozjum podczas Kongresu ESC
w stonecznej Barcelonie. Nasza sesja na temat rzadkich choréb uktadu sercowo-naczyniowego
podobnie jak w latach poprzednich zostata oficjalnie wtaczona do Programu Kongresu. Sympozjum
odbyto sie w niedziele, 31 sierpnia, w godzinach od 13:00 do 13:45 w sali Cairo. Obradom
przewodniczytwynalazca stynnego "Alfieri Stich" — Profesor Ottavio Alfieri z Mediolanu (Wtochy) oraz
Pawet Rubis z Krakowskiego Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia. Program sesji zostat
zorganizowany wedtug tych samych zasad, ktore sprawdzity sie podczas poprzednich sesji. W skrdcie,
po przywitaniu gosci przez Kierownika Centrum Profesora Piotra Podolca i jego krotkim wyktadzie
wprowadzajacym, miat miejsce wyktad gtéwny, a na koricu dwie prezentacje rzadkich przypadkéw
klinicznych, ktére zostaty przedstawione przez lekarza prowadzacego i komentowane przez dwéch
ekspertéw. Oczywiscie, sesja zostata otwarta przez gospodarza Sympozjum Profesora Piotra Podolca.
W tym roku prof. Podolec przedstawit dane o rejestrach, ktdre s3 obecnie prowadzone w Krakowskim
Centrum. Przewodni wyktad zatytutowany "Anomalie wiericowe i ryzyko nagtej smierci" zostat
wygtoszony przez profesora Gary'ego Webba z Cincinnati w USA, Eksperta ds. chordb rzadkich uktadu
sercowo-naczyniowego zaréwno dzieci, jaki dorostych. Na poczatku prof. Webb zdefiniowat anomalie
wiericowe w nastepujacych kategoriach: nieprawidtowe odejscie tetnicy wiericowej od pnia
ptucnego, przetoki wiericowe, nieprawidtowe odejscie tetnicy wiericowej od aorty takie jak lewej
tetnicy wiericowej z prawej zatoki Valsalvy (ALCA ) i odwrotnie prawej tetnicy wiericowej od lewej
zatoki Valsalvy (ARCA), i wreszcie nietypowy przebieg tetnicy wiericowej. Po tym fascynujacym
wyktadzie miaty miejsce dwie prezentacje przypadkéw rzadkich choréb oraz na temat optymalnej
strategii postepowania. Pierwszy przypadek zostat przedstawiony przez dr Jakuba Stepniewskiego
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z Krakowskiego Centrum i dotyczyt mtodego dorostego z masywnym guzem w obrebie przegrody
miedzykomorowej. Guza rozpoznano zaraz po urodzeniu z powodu nagtego wystapienia arytmii
komorowej, ktdra zostata przerwana za pomoca Flekainidu. Co wazne guz byt nastepnie regularnie
obserwowany przez 22 lata. Na koniec swojego wystapienia Doktor Stepniewski zadat najwazniejsze
pytanie czy pacjent powinien by¢ operowany czy nie. Oczywiscie, nie ma lepszego eksperta niz prof.
Ottavio Alfieri, genialny kardiochirurg, ktdry prébowat rozwiazac ten problem. Drugim prelegentem
byt dr Jakub Podolec z Krakowa, ktdry zaprezentowat przeglad guzéw serca i sposobu ich leczenia.
Drugi przypadek dotyczacy skomplikowanego leczenia dorostych pacjentéw z pojedyncza komora
serca zostat przedstawiony przez dr Lidie Tomkiewicz-Pajak. U omawianego pacjenta rozpoznano
w dziecinstwie pojedyncza komore serca, ze szczatkowa przegroda miedzykomorowa oraz pod-
zastawkowe zwezenie zastawki ptucnej. Wszyscy jednomysinie przyznali, ze strategia dalszego
leczenie tej pacjentki jest bardzo trudna, w zwiazku z tym poprosiliémy o opinie naszych ekspertéw.
Doktor Ewa Delmo-Walter z Berlina oméwita szczegdtowo mozliwosci leczenia chirurgicznego tego
pacjenta. Ostatnia prezentacje wygtosit dr Grzegorz Kopec z Krakowskiego CRCD, ktdry komentowat
mozliwosci leczenia niechirurgicznego. Podobnie jak w poprzednich sesjach, rowniez tym razem sala
wyktadowa byta zbyt mata, aby pomiesci¢ duzg ilos¢ uczestnikéw ze wszystkich stron Swiata
zainteresowanych chorobami rzadkimi uktadu sercowo-naczyniowego. Niestety, ze wzgledu na czas
dyskusje byty bardzo krétkie, w przeciwnym razie spedzilibySmy kilka godzin prébujac znalez¢
rozwiazania dla tych trudnych przypadkéw klinicznych. Jednak wielu uczestnikéw pozostato dtugo na
przed salg debaty i dyskutujac na ich temat. Fotoreportaz z Sesji Satelitarnych Centrum Chordb
Rzadkich Uktadu Krazenia podczas Kongresow Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego
przedstawiono nastronach 29-34.

Between 2011 and 2014 the Krakow CRCD has organized four large, international
meetings during four consecutive annual Congresses of the European Society of Cardiology (ESC),
which are by far the biggest medical gatherings in the world, we organized two Satellite Symposiums.
The first Symposium took place in Paris, France and was an overture and learning “know how” for the
future. The second, first officially recognized in the official Congress Program, was in Munich, Germany.
The third and fourth Symposia were organized in Amsterdam, Netherlands and Barcelona, Spain,
respectively.

The 1st Satellite Symposium on Rare Cardiovascu-
lar Diseases during ESC Congress 2011 in Paris,
France was held on 30th August 2011.

[twas first such an event during the ESC Congress, organized solely by the Polish Center.
The session was chaired by a well-know specialist in heart failure professor John Cleland from Hull, UK
and dr Piotr Musiatek from our Krakow CRCD. The introductory speech was delivered by head of the
Krakow CRCD — professor Piotr Podolec, that was followed by the brief description of the CRCD structure
by dr Grzegorz Kopecand Dominika Gryszowka MSc from our Center. Thanks to the respected audience,
including world-class experts in the field of RCDs such as professors Eloisa Arbustini, Irene Lang, Jolien
W. Ross-Hesselink, Gerald Simonneau, Nazzareno Galie, Uri Elkayam, we were able to discus and find
some solutions for presented clinical cases. During the session there were five cases altogether, two
from our Center presented by doctors Pawet Rubi$ and Mateusz Podolec, and single cases from our
Partners from Riga, Latvia — elaborated by dr Andris Skride, Kaunas, Lithuania by prof. Egle Ereminiene
and from Warsaw, Poland by dr Michat Marchel. Although at that time we were novice in organizing
such session, nevertheless, it turned out to be a great success, that even stimulated us for the greater
effort.

The 2nd Satellite Symposium on Rare Cardiovas-
cular Diseases during ESC Congress
2012 Munich, Germany.

0f utmost importance, our session was part of the official Programme of the 2012 ESC
Congress, was held in the ESC Munich Messe (Berlin Hall) on 28 August 2012. The session, moderated
by Professor John GF Cleland (Kingston upon Hull, UK) and Dr Piotr Musialek (Krakow, PL), was opened
by the Director of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases in Krakow, Professor Piotr Podolec. The
Keynote Lecture entitled 'Rare Diseases: a Priority in Public Health and Research' was given by
Professor Ségoléne Aymé, ORPHANET Director and Head of the European Union Committee of Experts
on Rare Diseases (EUCERD). Professor Aymé described the (greatly varying) current situation in the EU
member states with respect to rare diseases support structures and patient access to diagnostic tests
and expert care. Professor Aymé acknowledged the role of the Krakow Center for Rare Cardiovascular
Diseases as a leading center officially recognized by ORPHANET. The Symposium included two case
based debates centered on determining optimal treatment steps (and their sequence) in a pregnant
patient with Turner syndrome and an aortic aneurysm, and in a 'rare within rare' (to use Professor
Nazzareno Galié's words) patient with pulmonary hypertension causing important diagnostic and
therapeutic challenges (presenters: Dr Lidia Tomkiewicz Pajak and Dr Grzegorz Kopec, Krakow,

discussants: Professor Ségolene Aymé, Paris, Proferssor Eloisa Arbustini, Pavia, Professor Nazzareno
Galié, Bologna, Professor Zbigniew Gasior, Katowice, Professor Piotr Hoffman, Warszawa, and Dr
Pawel Rubis, Krakow). The vivid discussion that followed illustrated the upcoming role for
strengthened expert networks in determining the most appropriate diagnostic tests and optimal
management in rare disease patients. The session, with the lecture hall found nearly too small to
accommodate the high turn up of participants, was attended by 237 doctors from 19 countries
including not only Europe but also Australia, India, South Africa, Brazil and USA. The Symposium had
true participants rather than just 'audience'; the Participants were extremely focused and interactive,
clearly united through acommon goal. After official closing of the session, as many participants stayed
inthe room to exchange contact addresses and join ad hocinteractions and discussions.

3rd Symposium on Rare Cardiovascular
Diseases — ESC Amsterdam 2013

Continuing tradition of annual meetings the Krakow Center for Rare Cardiovascular
Diseases organized the 3rd Satellite Symposium during the ESC Congress in Amsterdam, the
Netherlands. The 3rd Satellite Symposium on Rare Cardiovascular Diseases was officially included in
the Program of the 2013 ESC Congress and was held in the ESC Congress Venue (Rai Center) in the
Village 6, room Vienna on 2nd September 2013. For the third consecutive year the session was chaired
by the world-class heart failure specialist Professor John GF Cleland from Kingston-upon-Hull, UK. The
second chairmen was Doctor Pawel Rubis from the Krakow Center for Rare Cardiovascular Diseases,
Poland. In brief, the session program followed the previously established layout of two introductory
and final mini-lectures, the keynote lecture and two case-based presentations. The session was
opened by the Director of the Krakow Center for Rare Cardiovascular Diseases, Professor Piotr Podolec.
Professor Podolec briefly presented the newly developed, by the joint effort of many Experts and
Partners, the Classification of Rare Cardiovascular Diseases, which was simultaneously published in
the textbook of “Rare Cardiovascular Diseases: from classification to clinical examples”. Professor
Podolec explained that all rare cardiovascular diseases were divided into eight classes, comprising of
rare diseases of systemic and pulmonary circulation, rare diseases of the heart (cardiomyopathies),
congenital cardiovascular diseases, rare arrythmias, cardiac tumors and malignancies, rare diseases
during pregnancy and last group of unclassified rare diseases. The Keynote Lecture, entitled “New
Frontiers in cardiac surgery treatment of patients with rare cardiovascular diseases” was delivered by
the Professor Ottavio Alfieri, brilliant cardiac surgeon and creator of edge-to-edge mitral valve repair
(Alfieri stitch) from Milan, Italy. Professor Alfieri presented a highly complex candidate for the cardiac
operation, who by the definition did not have a rare cardiovascular diseases, however, due to severe
course of the disease and numerous commorbidites, any decision regarding intervention was
extremely difficult and required great expertise. Therefore, Professor Alfieri stressed that not
necessarily patient has to have definition-fulfilled diagnosis of rare disease to be considered truly
RARE. Later, Professor Alfieri presented several excellent examples of true rare patients, mostly with
complicated congenital heart diseases, who were expertly managed in his Center. There were two
case-based presentations on rare diseases and on the optimal management strategy in the middle of
the session. Each presentation was delivered by the managing physician from the Krakow Center for
Rare Cardiovascular Diseases and commented by two national and international Experts. The first case
on the inherent difficulties and uncertainties on the management of pregnant patient with heart
failure on the basis of end stage hypertrophic cardiomyopathy, which was additionally complicated
with secondary pulmonary hypertension, was presented by Doctor Lidia Tomkiewicz-Pajak. The case
was discussed by Professor Sabine Pankuweit from Marburg, Germany and Professor Deddo Moert!
from St. Poelten, Austria. The second case on the management of middle-age woman with
unoperated tetralogy of Fallot (ToF) and concomitant aortic stenosis was delivered by Associate to
Professor Andrzej Gackowski, and discussed by Professor Egle Erminiene from Kaunas, Lithuania and
Doctor Jakub Podolec from Krakow Center for Rare Cardiovascular Diseases. The final presentation of
the symposium was given by Doctor Grzegorz Kope¢ from the Krakow Center for Rare Cardiovascular
Diseases. Doctor Kopec focused on the important topic of registries of cardiovascular diseases. As in
previous years, the lecture hall was nearly too small to accommodate the high turn-up of participants.
Among many distinguished guests, we hosted Professor Garry Webb from the Cleveland Clinic, USA,
Professor Piotr Hoffman from National Heart Institute, Warsaw, Poland, and many others.
Unfortunately, due to time restrictions (scheduled time of 45 minutes), not everyone could actively
participatein the vivid debate during the session. However, many participants stayed long outside the
room to carry on with the ad hoc debate and discussions.

4th Symposium on Rare Cardiovascular Diseases
—ESCBarcelona2014

Like in previous years, also this year the Krakow Center for Rare Cardiovascular Diseases
organized the 4th Satellite Symposium during the ESC Congress in sunny Barcelona, Spain. Our session
on rare cardiovascular diseases has gradually maturated over the years and again was officially
included in the Program of the Congress. The Symposium took place on Sunday, 31st of August in the
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premiere lunch time between 1 p.m. till 1:45 p.m. in the Cairo room. The session was chaired by the
inventor of the famous“Alfieri stich”— Professor Ottavio Alfieri from Milan, Italy and doctor Pawel Rubis
from the Krakow Center for Rare Cardiovascular Diseases, Poland. The session program was organized
according to the same principles that worked out during recent Congresses. In short, after welcoming
and introductory lecture, was amain topiclecture, and finally we had two presentations of rare clinical
cases that were presented by the managing physician and commented by two experts. Naturally, the
session was opened by the Director of the Krakow Center for Rare Cardiovascular Diseases, Professor
Piotr Podolec. This year Professor Podolec presented data on the registries that are currently underway
inthe Krakow Centre. The Keynote Lecture, entitled“Coronary anomalies and the risk of sudden death”
was delivered by the Professor Gary Webb, uniquely an Expert in both pediatric and adult rare
cardiovascular diseases, from Cincinnati, US. In the beginning Professor Webb defined coronary
anomalies into following categories: abnormal origin of coronary artery, which he subdivided into left
orright coronary artery arising from pulmonary trunk, coronary fistulas, anomalous origin of coronary
artery, being left artery fromright aortic sinus (ALCA) and vice versa right artery from left sinus (ARCA),
and lastly anomalous course of coronary artery. Anomalous origin of coronary artery is presentin 0.2%
of the general population and ARCA is more common but ALCA is more dangerous. Professor Webb
went on that coronary anomalies are responsible for approximately 20% of sudden cardiac deaths
(SCD) in young athletes. After this fascinating lecture, we proceeded with two case-based
presentations on rare diseases and on the optimal management strategy. The first case on the young
adult with massive tumor located in interventricular septum was presented by Doctor Jakub

Opracowat Dr med. Pawet Rubis/ Described by Dr Pawet Rubis MD, PhD

F.---u-

el Kardioloi

| Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres Europej: g
Franja. Prof. Piotr Podolec wna]q(y zaproszonego eksperta - prof. Jolien W. Roos-
k pacjenta ze zwezeniem konduitu po chirurgicznej korekgji zespotu Fallota./ 1st

on Rare Cardi [ Dlseases ESC Congress 2011 in Paris, France. Prof. Piotr Podolec greeting Jolien W.
Roos: link i dam) an invited expert for the case ,Patient with conduit stenosis after

surgical correction of tetralogy of Fallot".

2011, Paryz,

Stepniewskifrom Krakow Centre. The tumor was diagnosed right after the birth due to abrupt onset of
ventricular arrhythmia, which was successfully terminated with Flecainide, and was regularly
observed for the next 22 years. At the end of his presentation Doctor Stepniewski asked the most
important question wheatear the patient should be operated or not. Certainly, there is no better
Expert than Professor Ottavio Alfieri, the brilliant cardio-surgeon, who tried to tackle this problem. The
second Speaker was Doctor Jakub Podolec from Krakow Centre who presented an overview of cardiac
tumors and mode of treatments. The second case on the complicated management of adult patient
with single ventricle was presented by Doctor Lidia Tomkiewicz-Pajak. Her patient was diagnosed in
childhood with single ventricle with residual inter-ventricular septum and sub-valvular pulmonary
stenosis and at that time her parents declined the surgical operation. Everyone clearly acknowledges
that this is extremely difficult patient to manage, therefore, we asked for the opinions of our Experts.
Doctor Eva Delmo-Walter elaborated on the possibility for surgical treatment for this patient. The final
presentation was delivered by Doctor Grzegorz Kope¢ who discussed the non-surgical options of
treatment. Like in previous sessions, also this time the lecture hall was too small to accommodate the
high tumn-up of participants from all sides of the world interested in rare cardiovascular diseases.
Unfortunately, for the sake of time the discussions were very short, otherwise we could have spent
next few hours tried to find solutions for those difficult cases. However, many participants stayed long
outside the room to carry on with the ad hoc debates and discussions. Photoreport from the Satellite
Symposia of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases during ESC Congresses are presented on pages
29-34.

| Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2011, Paryz, Frangja. Dr Pawet Rubis (Centrum Chordb
Rzadkich Uktadu Krazenia w im Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il), prof. John GF Cleland (University
og Hull, Wielka Brytania, moderator sesji), prof. Piotr Podolec oraz dr Piotr Musiatek (Klinika Chordb Serca i Naczyn,
Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta I1) jacy kwestie yjne sesji./ 1st Symp on Rare
Cardiovascular Diseases. ESC Congress 2011in Paris, France. Dr Pawet Rubis (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at
John Paul Il Hospital in Krakow), Prof. John GF Cleland (Univeristy of Hull, United Kingdom, moderator of the session),
Prof. Plotr and Dr Piotr Musiatek (Department of Cardiac and Vascular Diseases at the John Paul Il Hospital) discussing
Ti ofth

| Sympozjum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2011, Paryz, Frangja. Prof. Piotr Podolec iajacy

cele i organizacje Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia./ 1st Symp on Rare Cardi
Congress 2011in Paris, France. Prof.Piotr Podolecpresenting the concept of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases.

1 Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. KonglesES(ZOﬂ Paryz, Francja. Dominika Gryszéwka (Kierownik Biura
Diseases. ESC Wspierania Badari i Rozwojuw im Szpitalu Spegjali ym im. Jana Pawlall)pvzedstawwstrukturgpro]ektu
wspétfi go przez Unie Ei jska: i jski iwspotpracy w zakresie tzw. sierocy ob
kardiologicznych"./ 1st on Rare Cardi lar Diseases. ESC Congress 2011 in Paris, France. Dominika

Gryszowka (Head of the Research and Developmenl Office at John Paul I Hospital) presenting the structure of the
European Union project: i ular Diseases".

P forOrphan Card
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30

.

| Sympozjum Choréb Rzadk|d1 Ukfadu quzenla Kongres ESC2011, Paryz, Francja. Dr Grzegorz Kope¢

IS, jum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2011, Paryz, Frangja. Dr Jakub Stepniewski (Centrum Choréb

cele projektu pejskiej sieci y w zakresie tzw. sierocych chordb kardiologicznych"/ 1st
p Rare Cardi Diseases. ESCCongress 2011 in Paris, France. Dr Grzegorz Kope¢ (Deputy Head of the
Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow) presenting objectives of the European Union

project:,,Establishing a European Network for Orphan Cardiovascular Diseases".

1 Sympozyum Choréb Rzadklrh Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2011, Paryz, Frandja. Prof. Egle Ereminiene (Litewski

ytet Nauk Med h w Kaunas) a ,Ropien pierscienia aortalnego przechodzacy
na i i i j yserca"./ 1stSymposi Rare Cardi lar Diseases.
ESCCongress 2011 in Paris, France. Prof. Egle Eremlmene(llthuanlan University of Health Sciences, Kaunas, Lithuania)
presenting a case ,,Annuloaortic abscess with extension to anterior leaflet of mitral valve and left ventricular
myocardium".

i

| Sympozjum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia. Kongres ES( 2011 Paryz, Franqa Dr Mlchal Marchel (Warszawskl

Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta I1) omawiajacy europejskie rejestry
chordb rzadkich uktadu krazenia./ 1st Symposi Rare Cardi Diseases. ESC Congress 2011 in Paris, France.
Dr Jakub Stepniewski ((entre for Rare (ardmvascular Diseases at John Paul Il Hospital, Krakow, Poland) speaking about
theneed ofanew

| Sympozjum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2011, Paryz, Francja. Dr Aldis Rozenbergs (Pauls Stradins
Clinical University Hospital, Ryga, totwa) prezentujacy przypadek: ,69-letnia kobieta z ubytkiem w przegrodzie
migdzyprzedsionkowej, choroba niedokrwienna serca oraz nadci$nieniem ptucnym"./ 1st Symposium on Rare
Cardiovascular Diseases. ESC Congress 2011 in Paris, France. Dr Aldis Rozenbergs (Pauls Stradins Clinical University
Hospital, Riga, Latvia) presenting a case: ,,A 69-year old woman with atrial septal defect, coronary heart disease and
pulmonaryarterial hypertensions".

| Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2011, Paryz, Francja. Dr Pawet Rubi$ prezentujacy

Unlwersytet Medyczny) jacy p lek

gow dystrofii miesni

j Emery- Drerfussw p onRare
Cardiovascular Diseases. ESCCongress 2011 in Paris, France. Dr Michat Marchel (Warsaw Medical University) presentinga
case: ,Dilated yopathy with atri icular conduction defects in a patient with Emery-Dreifuss muscular
dystrophy in the course of laminopathy"ss, France. Prof. Piotr Podolec presenting the concept of the Centre for Rare
Cardiovascular Diseases.

przypadek: ,Pacjent z ni lewej komory z dekstrokardia oraz przepukling jelitowa"./ 1st Symposium on Rare
Cardiovascular Diseases. ESC Congress 2011 in Paris, France. Dr Pawet Rubis (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at
John Paul Il Hospital, Krakow, Poland) presenting a case: ,,Patient with noncompacted left ventricle with dextrocardia
andintestinal hernia".
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Photoreport from Satellite Symposia of the Centre for Rare
Cardiovascular Diseases during ESC Congresses

| Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2011, Paryz, Francja. Dr Mateusz Podolec (Klinika Choroby 1 Sympozjum Choréh Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ES( 2011 Paryz, Franga. Prof. Irene Lang (Unlwersytet
Wiericowej, Krakowski Szpital Specjalistyczny |m Jana Paw{a II) prezentujqcy przypadek »Pagent z tetniczym Medyanymedmu)orazerrzegorz Kopeé iao 7 $nieniem plucnym, wp

nadciénieniem ptucnym, ubytkiem w przegrodzi j oraz aplucng’/ 1st Symposium on i j oraz $ci ptucna./ 1st Symposium on Rare Cardi lar Diseases. ESC (ongress 2011
Rare Cardiovascular Diseases. ESC Congress 2011 in Pans, France. Dr Mateusz Podolec (Department of Coronary Heart in pa"S France. pn,f Irene Lang (Medical University of Vlenna) and Dr Grzegorz Kope¢ discussing a patient with

Disease, John Paul Il Hospital, Krakow, Poland) presentinga case: ,,Patient with pulmonary arterial hypertension, atrial
septal defectand pulmonary thromboembolism".

yarteri ion atrial Idefectand yth I holi

I Sympozjum Choréb Rzadkich
Uktadu Krazenia. Kongres ESC
2011, Paryz, Francja. Zaproszeni
eksperci. 0d lewej: prof.
Nazzareno Galié (Centrum
Nadcisnienia Ptucnego
Uniwersytetu w Bolonii, Wtochy),
prof. Gerald Simmoneau (Oddziat
Chordéb Ptuc i Intensywnej
Terapii, Szpital Antoine Beclere-
Clamart - University Paris XI),
prof. Grzegorz Opolski
(Konsultant Krajowy
wdziedzinie Kardiologii,
Warszawski Uniwersytet
Medyczny), prof. Jarostaw Drozdz
(Umwersytet Medyany w todu),

prof. Anna Fijatkowska (Instytut Gruzlicy i Chordb Phuc, prof. Zbigniew Gasior (Slaski

Zabrze), prof. Piotr Hoffman (Instytut Kardiologii im. Kardynala Stefana Wyszynsklego), prof. Tomasz Kukulskl (Slqskl . ) . L. . o . o .
Unlwersytet Medyczny, Zabrze), Jolien W. Roos: ), prof. Eloisa Arbustini 1 Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2011, Paryz, Francja. Uc ysp /st
(Lak di Di ica Molecolare, Patologia Cardi lare e dei Trapianti, Pawia, Wochy)./ st Symposium on on Rare Cardiovascular Diseases. ESCCongress 2011in Paris, France. Participants of themeeting.

Rare Cardiovascular Diseases. ESC Congress 2011 in Paris, France. Paris . Invited experts. From the left: Prof. Nazzareno
Galie (Pulmonary Hypertension Centre, University of Bologna, Italy), prof. Gerald Simmoneau (Department of
Pulmonary Disease and Intensive Care, Hospital Antoine Beclere —Clamart-University Paris XI), Prof. Grzegorz Opolski
(National Consultant of Cardiology, Warsaw Medical University), Prof. Jarostaw Drozdz (Medical University of tddz), Prof.
Anna Fijatkowsk titute of Tuberculosis and Lung Disease, Warsaw), Prof. Zbigniew Gasior (Medical University of

Silesia, Zabrze, Poland), Prof. Piotr Hoffman (The Cardinal Stefan Wyszyriski, Institute of Cardiology), Prof. Tomasz

Kukulskl(Medl(aIUnlversnyofSlIesm,Zabrze,PoIand),JoIlenW" i iversiteit Rot Prof.
Eloisa ini (Lab io di Di icaMolecol P; gia Cardi I dei ianti, Pavia, Italy).

11 Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres
ESC 2012, Monachium, Niemcy. Cztonkowie Centrum
Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia. Od lewej: dr Pawet
Rubis, dr Grzegorz Kope¢, dr Lidia Tomkiewicz-Pajak, dr
| Jakub Stepniewski./ 2nd Symposium on Rare
Cardiovascular Diseases. ESC 2012 Congress, Munich,
Germany. Centre for Rare Cardiovascular Diseases
members arriving at the Congress venue. From the left:
Dr Pawet Rubis, Dr Grzegorz Kope¢, Dr Lidia Tomkiewicz-
Pajak, DrJakub Stepniewski.

Il Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium, Niemcy. Zespét Centrum Chordb
Rzadkich Ukfadu Krazenia przygotowujacy sesje. 0d lewej: dr Piotr Musiatek, dr Jakub Podolec, dr Lidia Tomkiewicz -
Pajak, prof. Piotr Podolec, dr Pawet Rubis, dr Grzegorz Kope¢./ 2nd i Rare Cardi lar Diseases. ESC2012
Congress, Munich, Germany. Centre for Rare Cardiovascular Diseases Team preparing for the session. From the left: Dr
Piotr Musiatek, Dr Jakub Podolec, Dr Lidia Tomkiewicz-Pajak, Prof. Piotr Podolec, Dr Pawet Rubis, Dr Grzegorz Kope¢.
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11 Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2012, Monachium, Niemcy. Prof. Eloisa ini omawiaz
Zespotem Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia przyszta wspotprace kowa./ 2nd Symposium on Rare
Cardiovascular Diseases. ESC 2012 Congress, Munich, Prof. Eloisa ini (Lak io di Di

Molecolare, Patologia Cardi lare e dei Trapianti, Pavia, Italy) di ing with the team of Centre for Rare

Cardiovascular Diseases the future scientific

Il Sympozjum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia. Kongres ESC 1012 Monachium, Niemcy. Prof. John GF Cleland
(University of Hull, Wielka Brytania) oraz dr Piotr Musiatek ljacy sesje./ 2nd S on Rare Cardi ular
Diseases. ESC 2012 Congress, Munich, Germany. Prof. John GF Cleland (University of Hull, United Kingdom) and Dr Piotr
Musiatek (Department of Cardiacand Vascular Diseases at the John Paul Il Hospital) moderating the session.

-t s ety sl W, s

|

11Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2012, Monachium, Niemcy. Prof. Piotr Podolec opisuje role
Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia./ 2nd posium on Rare Cardi lar Diseases. ESC 2012 Congress,
) describing the role Centre of

Munich, Germany. Prof. Piotr Podolec (Head of the Centre for Rare Cardi ular Di:
Rare Cardiovascular Diseases.

-l
L

al .
11Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachi y
ORPHANET i EUCERD, Paryz) wyjasnia dlaczego choroby ty sie priorytetemw drowi badaniach
w Unii Europejskiej i uznaje pionierska role go CRCD./ 2nd §, on Rare Cardi lar Diseases. ESC
2012 Congress, Munich, Germany. Prof. Ségoléne Aymé (Paris, ORPHANET and EUCERD Director) in the symposium's
Keynote Lecture explained why rare diseases have be—come a top priority in EU public health and research, and
acknowledgedaleadingrole of the Krakow CRCD.

Niemcy. Prof.Ségoléne A

1l Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium, Niemcy. Dr Lidia Tomkiewicz Pajak

Turnera, k

prezentuje przypadek: ,Cigza u pacjentki z ja aorty, p ka aortalna oraz
¢ aorty"/ 2nd on Rare Cardi Diseases. ESC 2012 Congress, Munlth Germany. Dr Lidia

Tomkiewicz-Pajak (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital, Krakow, Poland) presenting a case:

Pregnancyi withTurner tation of aorta, bicuspid aorticvalve, and aneurysm of aorta".

II Sympoz;um Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2012, Monachium, Niemcy. Prof. Piotr Hoffman (Instytut

logii im. Kardynata Stefana wyglasza opinie na temat T
Turnera, koarktacja aorty, l  aortalng oraz aorty"./ 2nd Symposlum on Rare
Cardiovascular Diseases. ESC 2012 (ongress, Munich, Germany. Prof. Piotr Hoffman (The Cardinal Stefan Wyszyniski,
Institute of Cardiology) giving an expert of the case: ,,Pregnancy in a patient with Turner syndrome,

coarctation ofaorta, bicuspid aorticvalve, and aneurysmof aorta".

Ciaza u pacjentkiz
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. W B
11 Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium, Niemcy. Prof. Zbi Gasior (Slqskl 1} Sympnz;um (horob Rzadklch Uktadu quzenla Kongres ESC 2012 Monachium, Niemcy. Dr Grzegorz Kope¢ prezentuje
Uniwersytet Medyczny, Zabrze) wygtasza opinie na temat przypadku:,Ciaza u pacjentki z zespotem Turnera, koarktacja i po iu lekow pierwszego rzutu u pagjenta z idiopatycznym

aorty, dwup g aortalng oraz aorty"J 2nd on Rare C: ular Diseases. ESC
2012 Congress, Munl(h Germany. Prof. Zbigniew Gasior (Medical University of Silesia, Zabrze, Poland) giving an expert
comment on a case: ,,Pregnancy in a patient with Turner syndrome, coarctation of aorta, bicuspid aortic valve, and
aneurysmofaorta".

IISympoz;um(horob Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2012, Monachium, Niemcy. Prof. Nazzareno Galié (Centrum

ia Plucnego w Bolonii, Wochy) wygtasza oplmg na temat przypadku: "Gwattowne kliniczne
pogorszenie po zastosowaniu lekow pierwszego rzutu u pacjenta z id yaznym tetniczym nadcisni plucnym"./
2nd Symposium on Rare Cardi Diseases. ESC 2012 Congress, Munich, Germany. Prof. Nazzareno Galié
(Pulmonary Hypertension Centre, University of Bologna) giving an expert comment on a case ,,Rapid clinical
deterioration afterfirst line treatment of a patient with idiopathic pulmonary arterial hypertension".rtment of Cardiac
andVascular Diseases at the John Paul Il Hospital) moderating the session.

tgtniaym nadcisnieniem plumym“/ 2nd p on Rare Cardi Diseases. ESC 2012 Congress, Munich,
Germany. Dr Grzegorz Kope¢ (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospltal Krakow) presenhnga case:

-Rapid clinical deterioration afterfirstline treatment of a patient with idi i yar tension".

11 Sympozjum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium, Niemcy. Dr Pawet Rubis (Centrum
Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia wiXl Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta 1) omawia problem
przeszczepiania pluc u pacjenta z ptucnym./ 2nd Symp on Rare Cardi Diseases. ESC2012
Congress, Munich, Germany. Dr Pawet Rubls (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital, Krakow)
discussingachanceforlung inthep! i patient.

] jum Chordh

II Sympozlum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium, Niemcy. Prof. Eloisa
y dek./ an ymp on Rare Card lar Diseases. ESC 2012 Congress, Munich,
Prnf.EInisa ini (Lak io di Di ica Molecolare, Patologia Cardi I dei ianti, Pavia,
Italv) ; th A
y

9 P

pozj ikich Uktadu Krazenia. Kongres ESC2012, Monachium, Niemcy. Dr Jakub Podolec przedstawia
pierwszy numer Journal of Rare Cardiovascular Diseases oraz strone internetowa Centrum Choréb Rzadkich Uktadu
Krazenia; www.crcd.eu./ 2nd Symp on Rare Card lar Diseases. ESC 2012 Congress, Munich, Germany. Dr
Jakub Podolec speaking about the highlights of the first issue of the Journal of Rare Cardiovascular Diseases and
presenting the website of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases; www.cred.eu.
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Fotoreportaz z Sesji Satelitarnych Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia
podczas Konferencji Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego 2012-2014/
Photoreport from Satellite Symposia of the Centre for Rare
Cardiovascular Diseases during ESC Congresses

Il Sympozjum Choréb Rzadkich Uktadu
Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium,
Niemcy. Po sesji. Prof. Piotr Hoffman (Instytut
Kardiologii im. Kardynata Stefana
Wyszyniskiego), Prof. Zbigniew Gasior (Slaski
Uniwersytet Medyczny, Zabrze) oraz Prof. Piotr
Podolec (Kierownik Centrum Choréb Rzadkich
Uktadu Krazenia wi Krakowskim Szpitalu
Specjalistycznym im. Jana Pawta II)./ 2nd
posium on Rare Cardi ular Diseases.
ESC2012 Congress, Munich, Germany. Afterthe
session. Prof. Piotr Hoffman (The Cardinal
Stefan Wyszyiiski, Institute of Cardiology), Prof.
Zbigniew Gasior (Medical University of Silesia,
Zabrze, Poland) and Prof. Piotr Podolec (Head of
the CentreforRare Cardiovascular Diseases).

11 Sympozjum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia. Kongres ESC 2012, Monachium, Niemcy. Po sesji. Prof. Nazzareno Galie
(Centrum Nadcisnienia Plucnego Uniwersy w Bolonii, Wtochy) ze swoim studiow podypl. ych dr
Grzegorzem Kopciem (Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia w im Szpitalu Specjalistycznym im. Jana
Pawta I1)./ 2nd Symposium on Rare Cardiovascular Diseases. ESC 2012 Congress, Munich, Germany. After the session.
Prof. Nazzareno Galié (Pulmonary Hypertension Centre, University of Bologna) with his master degree student, Dr
Grzegorz Kopec (Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital, Krakow).

4-te sesja satelitarna na temat rzadkich chréb sercowo — naczyniowych podczas Kongresu ESC Ottavio Alfieri i Dr Pawet Rubi$ przewodniczacy sesji./ Professor Ottavio Alfieri M.D. Ph.D. And
2014 w Barcelonie./ 4th satellite symposium on rare cardi lar diseases during 2014 ESC PawetRubi$ M.D. Ph.D presiding the session.
CongressinBarcelona.

0d lewej: Profesor Gary D. Webb i Profesor Piotr Podolec w czasie Kongresu ESC2014 w Barcelonie. The audience during the 4th satellite symposium on rare cardiovascular diseases during 2014 ESC

/ From the left: Professor Gary D. Webb M.D. Ph. And Professor Piotr Podolec M.D. Ph.D. During Congress in Barcelona./ Publicznosc podczas 4-tej sesji satelitarnej na temat rzadkich chrob

2014ESCCongressin Barcelona. sercowo —naczyniowych podczas Kongresu ESC2014 w Barcelonie.
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Department of Cardiac and Vascular Diseases e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl

Ul Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland Centre for Rare Cardiovascular Diseases webpage: www.cred.eu
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Videotelekonsultacje Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Videoteleconferences of the Center for Rare Cardiovascular Diseases

Centrum Choréb Rzadkich Ukfadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Spegjalistycznym Centre forRare Cardiovascular Diseases in the John Paul Il Hospital in Krakow s a clinical
im. Jana Pawta ll to osrodek kliniczny, w ktérym codziennie konsultowanych i leczonych jest kilkunastu institution, in which a number of patients with a rare cardiovascular disease (RCD) is consulted and
pacjentéw z rzadk choroba uktadu krazenia. Niektdrzy sposréd nich wymagaja jednak wnikliwych, treated every day. Some of these patients however, require more complex and multi-specialist
wielospegjalistycznych konsultacji w celu ustalenia najbardziej odpowiedniej attention in order to elaborate the most appropriate management strategy.
strategii leczenia. Bazujac na wieloletniej wspétpracy z kardiologami Based on previous experience in collaboration with pediatric cardiologists and

ikardiochirurgami dzieciecymi Instytutu Pediatrii Collegium Medicum
Uniwersytetu Jagielloriskiego przy finansowym i logistycznym wsparciu unijnych
projektéw pn. ,Utworzenie europejskiej sieci wspotpracy w zakresie tzw.
Jsierocych” chordb kardiologicznych” oraz ,Rozszerzenie Europejskiej Sieci
Wspdtpracy w zakresie tzw. Sierocych Chordb Kardiologicznych”, rozpoczeto w
2011 roku organizowanie kwartalnych spotkan konsultacyjnych, podczas ktdrych
omawiane s3 najtrudniejsze przypadki pacjentéw z sierocymi chorobami uktadu
krazenia. W ramach tej inicjatywy nawiazano wspétprace z szerokim gronem
ekspertéw z Polski i Europy, reprezentujacych liczne dziedziny medycyny.
Szczegotowa lista ekspertéw znajduje sie w tabeli XX na stronie ZZ. Dotychczas
zorganizowano 22 spotkania konsultacyjne. Dzigki wykorzystaniu platformy ‘ experts from Poland and abroad has become possible. The meetings are held in
internetowe] teleDICOM mozliwy jest rownoczasowy udziat specjalistow - specially equipped teleconference room in the John Paul Il Hospital. Since 2013,
zagranicznych oraz z innych o$rodkdw w Polce w dyskusji nad konsultowanymi  Lek. med. Jakub Stepniewski. Koordynator physicians from local hospitals in Malopolska region have been given the

cardiac surgeons from Institute of Pediatrics of the Jagiellonian University
Medical College in Krakow, with additional financial and logistic support from
European Union projects “Establishing a European Network for Orphan
Cardiovascular Diseases” and “Extension of the European Network in Orphan
Cardiovascular Diseases’, the Centre initiated in 2011, organizing quarterly
consultation meetings, during which the most difficulty RCD cases are discussed.
For this initiative, a number of cooperation links with a wide range of specialists
from Poland and Europe has been developed, presented in details in Table XX.
There has been 22 meetings convened up to date. With the means of internet-
based teleDICOM platform, a simultaneous participation in these meetings of

chorymi z uczestnikami zgromadzonymi w multimedialnej sali konferencyjnej Videotelekonferendii opportunity to consult their RCD patients directly with experts from the Centre
Centrum. onlive.

0d 2013 roku lekarze ze szpitali w Matopolsce opiekujacy sie pacjentami ”"'Podaas. SPOt.ka" omawiane 5 na jt"'dmejm, Throughout all these meetings 200 RCD patients have been discussed.
przypadki pacjentéw z sierocymi chorobami

zchorobami rzadklml uk"fadu krazenia maj mozllwosc, réwniez poprzez s.ysten? uldad krazenia... .. During videoteleconferences These|ncIUfiepat|entSW|th:' . .
teleDICOM, bezposredniego konsultowania swoich chorych ze speqialistami  tne most difficult cases of patients with rare *  farediseasesofsystemiccirculation: 27

Centrum. cardiovasculardiseaseshavebeendiscussed..” ¢ rarediseasesof pulmonary circulation: 36
Podczas wszystkich spotkan skonsultowano 200 przypadkow o rarediseasesofthe heart: 37
pacjentow, wtymz: e rarecongenital cardiovascular diseases: 86
«  rzadkimi chorobami krazenia systemowego (Klasa | wg Klasyfikacji RCD): 27 e rzadkimiarytmiami:2
« rzadkimi chorobami krazenia ptucnego (Klasa Il wg Klasyfikagji RCD): 36 e cardiactumors:4
«rzadkimi chorobami migsnia sercowego (Klasa Il wg Klasyfikaji RCD): 37 e cardiovasculardiseasesin pregnancy:8.
«  rzadkimi wrodzonymi wadami serca (Klasa IV wg Klasyfikacji RCD): 86
«  rzadkimi arytmiami (Klasa V wg Klasyfikacji RCD): 2 There has been 545 written consultation produced. Owing to this nitiative, elaboration
e guzamiserca (Klasa VI wg Klasyfikacji RCD): 4 of the most appropriate management strategies for the most complicated RCD patients has been
»  chorobami ukfadu krazenia u ciezarnych (Klasa VIl wg Klasyfikacji RCD): 8 facilitated.
Case reports of consulted patients together with written consultations are available on the Centre
Wydano 545 pisemnych konsultacji. Dziatania te umozliwity wypracowanie strategii website — www.cred.eu. Furthermore, the most interesting cases are regularly published in the
leczenia dla najtrudniejszych chorych zrzadkimi chorobamikardiologicznymi. Journal for Rare Cardiovascular Diseases —www.jrcd.eu.

Opisy konsultowanych przypadkdw facznie z wydanymi opiniami ekspertéw dostepne s3 na stronie
internetowej Centrum - www.crcd.eu. Najciekawsze przypadki na biezaco publikowane s3 nafamach
czasopisma Journal for Rare Cardiovascular Diseases (www.jrcd.eu).

Przypadki pacjentow przygotowane przez szpitale referujace/ Cases of patiens prepared by refering hospitals
4

SESJA POLSKOJEZYCZNA godz. 9:00-11:30 z Ekspertami Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia Krakowskiego Szpitala Specjalistycznego

im. Jana Pawta ll/ Session in Polish, 9.00-11.30 am with Experts of the Center for Rare Cardiovascular Diseases

h
Decyzja odnosnie dalszego postepowania/
‘ Decision on further management? ‘

) )
Koniec konsultagji/ SESJA ANGLOJEZYCZNA godz. 12:00-14:30 oméwienie przypadkow z Ekspertami
Consultation finished zkrajow partnerskich/ Session in English 12.00-14.30 with international experts

b
Decyzja odnosnie dalszego postepowania/
‘ Decision on further management? ‘

) )
Koniec konsultagji/ Konsultacja zinnym ekspertem wskazanym Przez Steering Committee/
Consultation finished Consultation with other experts indicated by the Steering Committee
Schemat konsultacji pacjentéw w ramach systemu wideokonferencji./ The schematic p ion of patient's consul system.
Centre for Rare Cardiovascular Diseases I3 . o . Phone: +4812614 2287, +481261433 99
attheJohn Pl | Hospitaln Krakow, Poland CRCD - Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia/ Far: +4812423 4376

Department of Cardiac and Vascular Diseases e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl 3 5
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Videotelekonsultacje Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Videoteleconferences of the Center for Rare Cardiovascular Diseases

Otwarcie Centrum Chordb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakéw, 6 czerwca 2011. Prof. Piotr Podolec rozmawiajacy
z ekspertami z Centrum. Stojacy od lewej: Prof. Katarzyna Mizia-Stec (Slaski Uniwersytet Medyczny, Zabrze), Prof

0twar(|e Centrum Choréb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakéw, 6 czerwca 2011. Prof. Tomasz Grodzicki (Dziekan
Jagielloriskiego Collegium Medicum w ie) g jacyp ia Centrum. Na zdjeciu od lewej: Dr

Gasior (Slqskl Medyczny w Katowicach, Zabrze), Prof. Piotr Podolec, Prof. y
(Klinika Ginekologii i Potoznictwa, Uni Jagielloniski, Krakow)./ Centre for Rare Cardiovascular Diseases Opening
Ceremony. Prof. Piotr Podolec (Head of the Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow)
inviting experts of the Centre. Standing from the left: Prof. Katarzyna Mizia-Stec (Medical University of Silesia, Zabrze,
Poland), Prof. Zbigniew Gasior (Medical University of Silesia, Zabrze, Poland), Prof. Piotr Podolec (Head of the Centre for
Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow), Prof. ki (Department of Ob

Perinatology, Jagiell ity Medical College).

icsand

Yy Y

Otwarcie Centrum Chou’bb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw, G:zerwta 2011, Kracik (Wojewoda Matopolski

ki (Zastepca Dy ds. Lecznictwaw im Szpitalu Spegjalistycznymim. Jana Pawtalll), Prof.
Piotr Podolec./ Centre for Rare Cardiovascular Diseases Opening Ceremony. Prof. Tomasz Grodzicki (Dean of the
Jagiellonian University Medical College, Krakow, Poland) lating on the of the Centre for Rare
Cardiovascular Diseases. In the first row from the right Dr Krzysztof Bederski (Medical Affairs Deputy Director of the John
Paul Il Hospital in Krakow), Prof. Piotr Podolec.

ie Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw, 6 czerwca 2011. Barbara Bulanowska (Dyrektor Oddziatu

deklarujacy poparcie lokal du dla ow z rzadkimi sch i sercowo- naczyniowymi. Siedzacy w Matopolskiego Narodowego Funduszu Zdrowia) deklarujaca wspartle ze strony 0Oddziatu Malnpnlsklegn Narodowego
pierwszym rzedzie (od lewej): Barbara Bulanowska(Dyrektoroddmlu Matopolskiego Narodowego F Zdrowia), Funduszu Zdrowia dla poprawy opieki nad pacjentami z rzadkimi i sercowo- naczyniowymi. Siedzacy od
Wojciech Kozak (Marszatek Woji polski ktory t umowe p ',‘ i lewej: Stani: Kracik (Wojewoda Matopolski Wojciech Kozak (Marszatek Wojewédztwa Malopolsklego).l Centre
Spegjalistycznym im. Jana Pawta Il a Urzed im Wojewdd Matopol: dla projektu forRare Cardi ular Di Opening y. Barbara Bul ka (Head of the National Health Fun, Matopolska
Europejskiej Sieci Wspotpracy w zakresie tzw. Sierocych Choréh Kardlologlczny(h"./ (entre for Rare Cardiovascular Division) declaring a support from the National Health Fund, Malopolska Division for imp! of care of patients

Diseases Opening Ceremony. Stanistaw Kracik (Voivode of Matopolska) declaring a support from local government for
patients with rare cardiovascular diseases. Sitting in the first raw from the left: Barbara Bulanowska (Head of the
National Health Fun, Matopolska Division), Wojciech Kozak (Marshal of the Matopolska Voivodeship) who signed the

agreement between the John Paul Il Hospital and Matopolska Marshal Office for the project,E a p
Network for Orphan Cardiovascular Diseases".

Rotwarcie Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow, 6 czerwca 2011. Prof. Anna Fijatkowska (Instytut Gruzlicy
i Choréb Pluc, ) wygtaszajaca wyktad ,Nadcisnienie ptucne u polskich pacjentow"./ Centre for Rare
Cardi Di Opening C y. Prof. Anna Fij (Institute of Tuberculosis and Lung Disease, Warsaw)
presenting a lecture ,,Pulmonary hypertension in Polish patients". In the first row from the left: Barbara Bulanowska
(Head of the National Health Fund, Matopolska Divison), Prof. Piotr Podolec, Prof. Jerzy Sadowski (Director of the
Institute of Cardiology, Jagiellonian University Medical College).

with rare cardiovascular diseases. Sitting from the left Stanistaw Kracik (Voivode of Matopolska), and Wojciech Kozak
(Marshal of the Matopolska Voi ip) who signed the ag| between the John Paul Il Hospital and Matopolska

b iact . E

proj a pan Network for Orphan Cardiovascular Diseases".

£
for

Spotkanie Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakéw, 6 czerwca 2011. Prof. Piotr Podolec (Kierownik Centrum

Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia w im Szpitalu Spedjali ym im. Jana Pawta I1) oraz dr Grzegorz Kopec¢
(Zastepca Kierownika Centrum Chordb Rzadkich Uktadu quzema w im Szpitalu Specjalistycznym im. Jana
Pawta Il) moderujacy dyskusje dotyczaca pacjenta z olbrzy orkowym tetnic. Przypadek
prezentowany przy uzyciu systemu do telekonferengji przez Prof. Egle iniene (Litewski ytet Nauk

Medycznychw Kownie)./ Centre for Rare Cardiovascular Diseases meeting, June 6, 2011. Prof. Piotr Podolec (Head of the
Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow) and Dr Grzegorz Kopec (Deputy Head of the
Centre for Rare Cardiovascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow) g a discussion ing a
patient with giant cell aortitis. The case is p d using a vid f system by Prof. Egle Ereminiene
(Lithuanian University of Health Sciences, Kaunas, Lithuania).

Centre for Rare Cardiovascular Diseases

Phone: +4812614 2287, +481261433 99
Fax: +48124234376

e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
webpage: www.cred.eu
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Videotelekonsultacje Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia/
Videoteleconferences of the Center for Rare Cardiovascular Diseases

Spotkanie Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia, Krakow, 6 czerwca 2011. Dr Monika Komar (Klinika Chordb Serca i
Naczyn, i Szpital Speqjali yim. Jana Pawta Il) dek 20-letniej ki po korekdji
wspdlnego pnia tetniczego./ Centre for Rare Cardiovascular Diseases meeting, June 6, 2011. Dr Monika Komar
(Department of Cardiac and Vascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow) presenting a case of a 20-year old
patientaftercommon arterial trunk correction.

Spotkanie Centrum Choréb Rzadkich Ukfadu Krazenia, Krakéw, 6 czerwca 2011. Prof. Magdalena Kostkiewicz (Klinika
Chordb Serca i Naczyn, Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta Il) k j dek wyczy g

sportowca z niescaleniem lewej komory serca./ Centre for Rare Cardiovascular Diseases meeting, June 6, 2011. Prof.
Magdalena Kostkiewicz (Department of Cardiac and Vascular Diseases at John Paul Il Hospital in Krakow) discussing a

case of a professional athlete with left ventricular non-compaction.

Strona internetowa: www.crcd.eu/
Website: www.crcd.eu

Strona internetowa CRCD (www.cred.eu) zatozona w 2011 r., odgrywa wazng role
w osiagnieciu jednego z gtdwnych celow CRCD — rozpowszechnianiu wiedzy.
Wiekszo$¢ z przypadkéw Klinicznych omawianych podczas miedzynarodowych kwartalnych
videokonferencji prowadzonych na zywo w latach 2011-2013, oraz warsztatow CRCD nakonferencjach
ESC w Paryzu w 2011 i Monachium w 2012 r. s dostepne na stronie internetowej. Prezentacje
pacjentéw z rzadkimi chorobami sercowo-naczyniowymi zawieraja krotki opis przypadku, wyniki
badan diagnostycznych i przeglad pismiennictwa. Wszystkie te raporty przedstawiaj opinie eksper-
téw i wnioski dotyczace podejécia diagnostycznegoileczenia. Sekgja, aktualnosci” dostarcza waznych
i biezacych informacji o wydarzeniach i dziatalnosci Centrum. Funkgja, tatwe wyszukiwanie” oparta na
nowejklasyfikacji choréb rzadkich uktadu krazenia to szybki sposob naznalezienieistotnych informacji
dotyczacychtych chordb.
Stronainternetowa CRCD jest powiazana ze strong internetowa Journal of Rare Cardiovascular Diseases
(www.jred.eu).

Opracowat/ Described by: Dr Jakub Podolec MD, PhD

RABE

The CRCD website (www.crcd.eu) established in 2011 plays an important role in the
achievement of the key goal of the CRCD — dissemination of knowledge.
The majority of clinical cases discussed during the quarterly international live videoconferences in
2011-2013 and CRCD Workshops on ESC conferences in Paris in 2011and Munich in 2012 are available
on the website. RCD patient presentations include a short case description, results of diagnostic
procedures, and literature review. All these reports feature expert opinions and conclusions
concerning the agreed diagnostic and treatment approach. The news section provides important and
up-to-date information about the events and activities of the center. The “easy search” feature based
onthenew classification of RCDs is a quick way to find relevantinformation about RCDs.
The CRCD website is linked to the website of the Journal of Rare Cardiovascular Diseases
(www.jred.eu).

CARDICVAST LLAR DISEASES
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Strona internetowa centrum chorob rzadkich uktadu krazenia. www.cred.eu/ Website of the Center for Rare Cardiovascular Diseases www.cred.eu

Centre for Rare Cardiovascular Diseases
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Department of Cardiac and Vascular Diseases
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Biuro Wspierania Badan i Rozwoju/
Research and Development Office

38

Biuro Wspierania Badan i Rozwoju w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana

Pawta |l zostato zatozone w 2005 r., aby realizowac projekty w ramach funduszy europejskich. Gtdwne

zadaniaBiurato:

e przygotowanie wnioskow i materiatow aplikacyjnych,

przeprowadzanie akgji informacyjnych dotyczacych funduszy europejskich i mozliwosci zdobycia
dofinansowania,

*  nawiazywanie kontaktéw z potencjalnymi partnerami zagranicznymiz obszaru ochrony zdrowia
oraz z pafistwowymi instytucjami posredniczacymi w zarzadzaniu i wdrazaniu $rodkéw
unijnych,

rozliczaniesrodkéw finansowych pozyskanych w ramach funduszy europejskich,

+  sprawozdawczos¢w projektach orazmonitoring realizacji podpisanych uméw.

Nasza sita i potencjat to réznorodne doswiadczenie zawodowe 0s6b w nim pracujacych, a takze ich

zréznicowane wyksztatcenie z zakresu m.in. stosunkéw miedzynarodowych, zarzadzania projektami,

controllingu i finanséw, informagji naukowej, infobrokeringu, coachingu oraz nauk spoteczno —

humanistycznych. W Biurze Wspierania Badan i Rozwoju w Krakowskim Szpitalu im. Jana Pawfa I

zrealizowano oraz realizuje sie 38 projektéw o facznej wartosci

catkowitej powyzej 490 miliondw ztotych dofinansowanych ze
srodkow zewnetrznych pozyskanych m.in. wramach

e programéw krajowych: Matopolskiego Regionalnego
Programu Operacyjnego na lata 2007-2013, Programu
Regionalnego Operacyjna Gospodarka na lata 2007-2013,
a takze ze Srodkéw Narodowego Centrum Nauki, Narodowego
Centrum Badari i Rozwoju, Ministerstwa Nauki i Szkolnictwa
Wyzszego, Urzedu Marszatkowskiego Wojewddztwa
Matopolskiego oraz Urzedu Miasta Krakowa

e programéw europejskich: Szwajcarsko-Polskiego Programu
Wspétpracy, Programu dla Europy Srodkowej, Programu
INTERREG IV C, Health Programme na lata 2008-2013,
Programu eTen, 7. Programu Ramowego, Programu
Konkurencyjno$¢ilnnowacje (CIP) oraz Horizon2020.

Opracowata/ Descibed by: Dominika Gryszéwka MSc

The Research and Development Office at the John Paul Il Hospital in Krakow was
establishedin 2005 to develop projects using EU structural funds. The Unitis devoted to the following:
e Assistinginthe preparation of grantapplications
»  Disseminatinginformation about currentgrantopportunities
«  Building networks of cooperation between the EU health institutions
»  Preparingfinancial settlements
e Reporting, monitoring and evaluation of the signed agreements
The main asset of the Office is its staff, with various educational background, prior training, and work
experience, including international relations, project management, finance and finance control,
scientific/research information, information brokering, coaching and social science.

Until now, the Office managed 38 projects under:

»  Domestic programmes: Regional Operational EU Program for Matopolska 2007-2013,
Innovative Economy Operational Programme, The National Science Centre, The National Centre
for Research and Development, Marshal Office in Matopolska Province and Municipality of
Krakow.

e European programmes: Swiss Grant, Program for Central
Europe, INTERREG IV C, 7th Framework Programme, Health
Programme, eTen Programme, Competitiveness and
Innovation Framework Programme and Horizon 2020.

The John Paul Il Hospital in Krakow is a leader in the procurement of

external fundingamounting to over 115 million euro.

Wsparcie Informatyczne oraz Obstuga Telekonferencji/
IT Support and Teleconference Services

Misja Centrum Choréb Rzadkich Uktadu Krazenia (CRCD) w Krakowskim Szpitalu
Specjalistycznymim. Jana Pawta Il w Krakowie jest zapewnianie kompleksowej diagnostyki i leczenia
osobom cierpiacym na rzadkie choroby sercowo-naczyniowe (RCDs). Dziatalno$¢ Centrum obejmuje
réwniez tworzenie sieci wspétpracy pomiedzy europejskimi o$rodkami eksperckimi w dziedzinie RCDs.
Bez wsparcia ze strony nowoczesnej techniki oraz osob umiejacych ja okietzna¢ wykonywanie tych
zadan bytoby niezmiernie utrudnione. Centrum posiada
profesjonalna sale konferencyjna mogaca pomiesci¢ ponad 50 os6b.
Jest ona wyposazona w multimedialny sprzet wysokiej jakosci
umozliwiajacy prowadzenie wieloosrodkowych wideokonsultacji.
Wielofunkcyjne monitory, kamery cyfrowe, rzutniki, bezprzewodo-
we mikrofony, miksery audio, przenosne kontrolery i keypady
sprawiaja, iz konferencje odbywaja sie sprawnie i na wysokim
poziomie. Unikatowe oprogramowanie teleDICOM, spetnia role
platformy internetowej, na ktérej wygodnie mozna prezentowac
dane medyczne tj. wyniki badan obrazowych tomografii
komputerowej, rezonansu magnetycznego, echokardiografii, ekg,
angiografii etc... oraz dokonywac wieloosrodkowej analizy w czasie
rzeczywistym. tatwos¢ obstugi tych urzadzen sprawia, iz lekarze
ispecjalisci z miedzynarodowych oérodkéw eksperckich bez
przeszkéd moga dyskutowac najtrudniejsze przypadkiRCDs.

Opracowata/ Descibed by: Matgorzata Rusin MEng

The idea of the CRCD to provide efficient diagnostic and therapeutic pathways for
patients with RCDs and to develop a national and international collaboration network between the
European centres of excellence in the field of RCDs, would not have come true without the support of
the newest technology and people knowing how to tame it. The CRCD houses a professionally tailored
media room for up to 50 persons, equipped with the highest standard devices enabling the
organization of international, multicenter videoconferences. These
include multifunctional TV, digital projector and screen, IP camera,
multidimensional scaler, wireless microphones, audio mixer, wizard
control panel with remote controllers and portable keypads.
Aunique software, teleDICOM, that has been implemented fa-
cilitates professional consultations of RCD cases on the Internet
platform. It is feasible to share all kinds of medical data, including
computed tomography or magnetic resonance scans,
echocardiographic, electrophysiological, and conventional
angiography studies, etc. and evaluate them in the real time.
Intuitive operation and compactness of the entire system en-
courages physicians, specialists, and experts from all national and
international centers to join the conferences and discuss difficult RCD
cases.

Centre for Rare Cardiovascular Diseases
atthe John Paul Il Hospital in Krakow, Poland
Department of Cardiac and Vascular Diseases
UL. Pradnicka 80, 31-202 Krakow, Poland
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Journal of Rare Cardiovascular Diseases

Czasopismo Journal of RareCardiovascularDiseases zostato zatozone w roku
2012 aby sprostac rosnacym potrzebom na wysokiej klasy, rygorytstycznie recenzowane
informacje o chorobach rzadkich uktadu krazenia. Journal of RareCardiovascularDiseases
jest niezalezng inicjatywa edukacyjng i jest formalnie zarejestrowany. Aktualnie jest
publikowany kwartalnie (jednoczesnie wersja elektroniczna oraz drukowana). W sktad
kazdego numeru wchodzg prace pogladowe, oryginalne oraz opisy przypadkéw. Kazda
praca jest recenzowana przez przynajmniej jednego recenzenta miedzynarodowego oraz
jednego polskiego. Czynimy starania aby Journal w mozliwie niedtugim czasie otrzymat
pierwszy Impact Factor.

Instrukcje dla autoréw znajduja sie nastronie www.jred.eu.

Redaktor Naczelny/ Editor-in-chief: prof. Piotr Podolec

The Journal of Rare Cardiovascular Diseases was established by the CRCD in
2012 to meet the increasing need for peer-reviewed information on RCDs. The journal is an
independent educational initiative and it is registered under European laws. At present, it
is published quarterly (simultaneous online and print publication) anditis run by the CRCD
and 'For Heart' Foundation in Krakow. Current sections of the journal include: Review
Papers, Original Articles, Case Reports, and Conference/ Meeting Reports. Each submission
isreviewed by at least one international reviewer and one national reviewer. The journal is
expected toreceiveits firstimpact factor soon.

Forinstructons forauthors see www.jrcd.eu
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Centre for Rare Cardiovascular Diseases
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webpage: www.cred.eu
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Podrecznik chorob rzadkich uktadu krazenia/
Textbook on rare cardiovascular diseases.

Fragment przedmowy:

...Ksiazka jest narzedziem do ustanowienia dialogu pomiedzy osobami zajmujacymi sie
pacjentami zaklasyfikowanymi jako,niczyi” lub ,sierocy”; dialogu, ktéry zawiera dyskusje
orazrozwiazaniaspecyficznedladanego pacjenta. ..”

Fromthe preface:

...The book, is a tool in our commitment to establishing a routine dialogue between those
who manage and care for patients who have been labeled as“no-one's” or “orphan”; a dia-
log thatincludes patient-specific discussions aimed at patient-specificsolutions...”

Redaktor Naczelny/ Editor-in-chief: prof. Piotr Podolec
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Kluczowym dziataniem jest dzieli¢ sie doswiadczeniem
i tak zorganizowac opieke
by przyspieszy¢ rozpoznanie i zaoferowac pacjentom odpowiednie leczenie. ..

Choroby rzadkie: priorytet zdrowia publicznego i nauki.
Ségolene Aymé. J Rare Cardio Vasc dis. 2012;1:2

Podziekowania

Wimieniu zespotu Centrum Chordb Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il (CRCD), chciatbym wyrazi¢ podziekowania naszym Partnerom
i wspétpracownikom — zaréwno lekarzom jak i administragji szpitala w tym pracownikom Biura Wspierania Badan i Rozwoju oraz Zespotowi Technologii Informatycznych i Telemed-
yaznych. Szczegélne podziekowania kierujg do naszych Przyjaciét i Ekspertow z Berlina, Bolonii, Edynburga, Hull, Kowna, Londynu, Los Angeles, Madrytu, Marburga, Mediolanu,
Monachium, Paryza, Pawii, Rygi, St. Poelten, Wiednia i wieluinnych, a takze naszych Partneréw ze szpitali w Tarnowie, Zakopanem, Chrzanowie i Krakowie.

Wyrazam ogromna wdziecznos¢ Uniwersytetowi Jagielloriskiemu w Krakowie, Rektorowi i Dziekanowi Wydziatu Lekarskiego za wsparcie, a takze Prezesom Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznegoza nieoceniong pomoc.

Serdecznie Dziekuje Pani Dyrektor Krakowskiego Szpitala Spejalistycznego im. Jana Pawta Il oraz Marszatkom i Administracji Urzedu Marszatkowskiego Wojewédztwa Matopolskiego
zazrozumieniei akceptacje idei utworzenia CRCD. Ich petne zaangazowanie w pozyskanie europejskiego grantu dato poczatek tej wspélnejinijatywie.

Prof. dr hab. med. Piotr Podolec
Kierownik Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowie
Dyrektor Instytutu Kardiologii Uniwersytetu Jagiellorskiego
Kierownik Kliniki Chorob Serca i Naczyn Instytutu Kardiologii Uniwersytetu Jagiellonskiego

The key action point is to spot the expertise
and organize healthcare pathways
to reduce time to diagnosis and ensure appropriate care...

Rare Diseases: a priority in public health and research.
Ségolene Aymé. J Rare Cardiovasc Dis. 2012;1:2
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Centrum Chorob Rzadkich Uktadu Krazenia w Krakowie, jest liderem sieci europejskich centréw leczacych pacjentéw z chorobami rzadkimi uktadu krazenia. Powstato
wramach projektu Unii Europejskiej pt. , Utworzenie Europejskiej Sieci Wspétpracy w Zakresie tzw. Sierocych Choréb Kardiologicznych”
Centrum jest otwarte nawspdtprace zinnymi osrodkamiiekspertami w zakresie chorob rzadkich uktadu krazenia.

Razemrozbudujmy sie¢ wspétpracy aby zapewniélepsza opieke tym pacjentom, ktorzy czesto sa okreslanijako,niechciani” lub,,niczyi"!

Zapraszamy nastrone internetowa Centrum Chor6b Rzadkich Uktadu Krazenia (www.crcd.eu) oraz strone internetowa Journal of Rare Cardiovascular Diseases (www.jrcd.eu).
Journal of Rare Cardiovascular Diseases jest recenzowanym kwartalnikiem poswieconym problemom klinicznym i badaniom naukowym z zakresu chordb rzadkich uktadu krazenia.
Pismo obecnie aplikuje 0 otrzymanie wskaznika impact factor.

Zapraszamy do wspétpracy.

Centra Chorob Rzadkich:
Dzielenie si¢ doswiadczeniem, zapewnienie odpowiedniej opieki nad pacjentem,
oraz wspieranie nauki w zakresie choréb rzadkich uktadu krazenia...

Rare Cardiovascular Diseases: From Classification to Clinical Examples.
Podrecznik chordb rzadkich uktadu krazenia, Krakdw 2013.

The Centre for Rare Cardiovascular Diseases in Krakow, is the leader of a network of European Centers that provide care for patients with rare cardiovascular diseases (RCD)
withinthe framework of the EU Project "Establishing a European Network for Orphan Cardiovascular Diseases".

CRCD would be extremely happy to welcome to the Network further RCD Experts and collaborating Centers — the network is open to all those who provide (or would like to provide)
care for RCD patients. Let us make it grow further — together to provide better care for those patients who have been frequently considered "unwanted" or"no-ones"!

Please visit the webpage of the Krakow Centre for Rare Cardiovascular Diseases (www.crcd.eu )

and the webpage of the Journal of Rare Cardiovascular Diseases (www.jrcd.eu).

Journal of Rare Cardiovascular Diseases is a peer-reviewed journal entirely committed to clinical excellence and research in rare cardiovascular diseases — and it is already on the
formal path to receive itsimpact factor.

Your contribution will be welcomed!

Centres for Rare Cardiovascular Diseases:
Spotting the expertise, ensuring appropriate patient care,
and fostering research in rare cardiovascular diseases. ..

Rare Cardiovascular Diseases: From Classification to Clinical Examples.
A textbook on rare cardiovascular diseases, Krakow 2013.
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