L’amiloidosi cardiaca correlata alla transtiretina (ATTR-CM) € una causa sot-
todiagnosticata di insufficienza cardiaca, in particolare in caso di insuffi-
cienza cardiaca con frazione di eiezione conservata (HFpEF) nelle persone
anziane.2®In presenza dei seguenti riscontri clinici, soprattutto se associati,
sussiste il sospetto di ATTR-CM con necessita di ulteriori accertamenti.

«RED FLAGS» — POSSIBILI INDIZI DI UNA ATTR-CM

*

H F p E F in pazienti generalmente con piu di 60 anni di et3??

I N T 0 L L E R A N Z A alle terapie standard per I'insufficienza cardiaca quali ACE-inibitori,

antagonisti dei recettori per I'angiotensina e betabloccanti®
D I S c 0 R D A N Z A tra ampiezza del QRS nell’elettrocardiogramma (ECG) e spessore della
parete ventricolare sinistra (VS) nell’ecocardiogramma?
D I A G N 0 S I di sindrome del tunnel carpale o stenosi spinale lombare?
E c 0 c A R D I 0 G R A M M A con riscontro di un aumento di spessore della
parete del VS?

N E R V 0 S 0 S I S T E M disfunzione autonomica inclusi disturbi gastrointestinali o

y perdita di peso inspiegabile®*

* insufficienza cardiaca con frazione di eiezione conservata (HFpEF: heart failure with preserved ejection fraction)



«RED FLAGS» — POSSIBILI INDIZI DI UNA ATTR-CM

HFpEF

in pazienti generalmente con piu di 60 anni di eta?®

+ Funzione diastolica compromessa a causa di depositi di fibrille amiloidi nel miocardio®

- Strain longitudinale ridotto con contrattilita dei segmenti apicali meno limitata («risparmio
apicale»)?

Esempi di ecocardiogrammi con studio dello strain che mostrano un «risparmio apicale»:®

«Risparmio apicale» dello strain longitudinale

Strain longitudinale ridotto nella parete media

Strain longitudinale ridotto nei segmenti basali

Figura 1: Ristampa dal rif. 6 con "autorizzazione di Elsevier.

Rappresentazione a «occhio di bue» di uno strain
longitudinale che presenta un «risparmio apicale».

Questo modello & spesso definito «ciliegina sulla torta».

Figura 2: Ristampa dal rif. 6 con I'autorizzazione di Elsevier.



INTOLLERANZA

alle terapie standard per 'insufficienza cardiaca quali ACE-inibitori,
antagonisti dei recettori per I’angiotensina e betabloccanti®

- Nei pazienti pud comparire una riduzione del volume sistolico con conseguente abbassa-
mento della pressione arteriosa. Una possibile conseguenza € I'intolleranza alle terapie
antipertensive.’

DISCORDANZA

tra ampiezza del QRS nell’ECG e spessore della parete ventricolare

sinistra nell’ecocardiogramma?

- La tipica caratteristica dell’amiloidosi cardiaca al’ECG € una discordanza tra I’'ampiezza del
QRS e la massa muscolare del ventricolo sinistro.r

« L’ampiezza della tensione del QRS non rispecchia il maggiore spessore della parete del
ventricolo sinistro, in quanto questo & determinato dal deposito extracellulare di proteina
amiloide e non da un’ipertrofia dei miociti.¢

+ L’assenza di una bassa tensione del QRS non esclude tuttavia una amiloidosi, in quanto la
bassa tensione puo essere diversa nelle varie eziologie di amiloidosi cardiaca.?

ECG ed ecocardiogramma che mostrano una discrepanza tra la tensione del QRS alle derivazioni degli arti e il
grado di spessore della parete ventricolare sinistra in un paziente affetto da amiloidosi cardiaca.®

Figure 3 e 4: Ristampa dal rif. 9 con I'autorizzazione di BMJ Publishing Group Limited.



DIAGNOS|

di sindrome del tunnel carpale o stenosi spinale lombare?®

- La sindrome del tunnel carpale e la stenosi lombare compaiono spesso a causa della
presenza di depositi di amiloide in questi distretti nella ATTR-CM.2

- Sindrome del tunnel carpale bilaterale spesso molti anni prima dell’inizio dei sintomi
cardiaci?

/{ﬁ\ ECOCARDIOGRAMMA

con riscontro di un aumento di spessore della parete del VS?

+ Aumento dello spessore della parete senza una spiegazione evidente (per es. ipertensione)®®
- Spessore della parete superiore a 12 mm?

Ecocardiogrammi transtoracici che mostrano un ispessimento della parete ventricolare sinistra:

Proiezione parasternale asse lungo' Proiezione parasternale asse corto®

Ispessimento

telediastolico della
parete ventricolare
sinistra del setto
interventricolare

Ispessimento
telediastolico della
parete ventricolare
sinistra del setto

Ispessimento teledia- interventricolare

stolico della parete
posteriore del VS

B®<Tutd = 1.5 cn -
+ouitd = 4,5 cm
R ppyltd 1,5 cm

Figura 5: Ristampa dal rif. 10 con I'autorizzazione di Oxford Figura 6: Ristampa dal rif. 5 con I'autorizzazione di Elsevier.
University Press e dell’European Society of Cardiology.



«RED FLAGS» — POSSIBILI INDIZI DI UNA ATTR-CM

NERVOSO, SISTEMA

Disfunzione autonomica, inclusi disturbi gastrointestinali o perdita di
peso inspiegabile*

- | disturbi gastrointestinali a seguito di una disfunzione autonomica comprendono diarrea e
stipsi.?

- L’ipotensione ortostatica a seguito di una disfunzione autonomica & un altro possibile
sintomo della ATTR-CM.?

ALTRI'INDIZI DI UNA ATTR-CM

- Diagnosi di una cardiomiopatia ipertrofica®

+ Aritmie quali fibrillazione atriale (la piu frequente) o altre anomalie della conduzione saltatoria
che possono rendere necessario un pace-maker®'"

- Stenosi aortica in pazienti anziani, in particolare in quelli con stenosi di tipo a basso flusso e
basso gradiente™

+ Artroplastica dell’anca e del ginocchio™

+ Anamnesi di rottura del tendine del bicipite®
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