Die Transthyretin-assoziierte Amyloidose mit Kardiomyopathie (ATTR-CM)
ist eine unterdiagnostizierte Ursache von Herzinsuffizienz, insbesondere
bei Herzinsuffizienz mit erhaltener Auswurfsfraktion (HFpEF) bei alteren Er-
wachsenen.?? Bei folgenden klinischen Anhaltspunkten, speziell wenn diese
kombiniert vorliegen, besteht der Verdacht auf eine ATTR-CM mit weiterem
Abklarungsbedarf.

«RED FLAGS» — MOGLICHE HINWEISE AUF ATTR-CM

*

H F p E F bei Patienten, die typischerweise liber 60 Jahre alt sind??

I N T 0 L E R A N Z gegenulber Standardtherapien von Herzinsuffizienz wie ACE-Hemmer,
Angiotensin-Rezeptorblocker und Betablocker?

D I S KO R D A N Z zwischen QRS-Amplitude im Elektrokardiogramm (EKG) und
linksventrikularer (LV-)Wanddicke in der Echokardiographie®

D I A G N 0 S E von Karpaltunnelsyndrom oder lumbaler Spinalkanalstenose?®

E c H 0 K A R D I 0 G R A P H I E mit Nachweis einer erhhten LV-Wanddicke?

N E R V E N S Y S T E M Autonome Dysfunktion unter Einschluss von gastrointestinalen

Beschwerden oder unerklarlichem Gewichtsverlust®*

* Herzinsuffizienz mit erhaltener Auswurfsfraktion (HFpEF: heart failure with preserved ejection fraction)



«RED FLAGS» — MOGLICHE HINWEISE AUF ATTR-CM

HFpEF

bei Patienten, die typischerweise iiber 60 Jahre alt sind?®

- Beeintrachtigte diastolische Funktion aufgrund von Amyloidfibrillen-Ablagerungen im
Myokard®

- Reduzierter longitudinaler Strain mit weniger stark eingeschrankter Kontraktilitat der
apikalen Segmente («Apical Sparing»)®

Beispiele von Strain-Echokardiogrammen, die ein «Apical Sparing» zeigen:®

«Apical Sparing» des longitudinalen Strains

Eingeschrénkter longitudinaler Strain im
mittleren Wandbereich

Eingeschrankter longitudinaler Strain in
den basalen Segmenten

Abbildung 1: Nachdruck aus Ref. 6 mit Genehmigung von Elsevier.

«Bull’s Eye»-Ansicht eines longitudinalen Strains, der ein
«Apical Sparing» zeigt.

Dieses Muster wird auch hdufig als «Cherry on Top»-
Muster bezeichnet.

Abbildung 2: Nachdruck aus Ref. 6 mit Genehmigung von Elsevier.



INTOLERANZ

gegeniiber Standardtherapien von Herzinsuffizienz wie ACE-
Hemmer, Angiotensin-Rezeptorblocker und Betablocker?

- Bei den Patienten kann es zu einer Abnahme des Schlagvolumens kommen, was zu
niedrigem Blutdruck fihren kann. Als Konsequenz ist eine Intoleranz gegentber blut-
drucksenkenden Therapien méglich.”

DISKORDANZ

zwischen QRS-Amplitude im EKG und LV-Wanddicke in der
Echokardiographie?

- Das klassische Merkmal von kardialer Amyloidose im EKG ist eine Diskordanz zwischen
QRS-Amplitude und linksventrikuldrer Muskelmasse.!

+ Die Amplitude der QRS-Spannung widerspiegelt die erhdhte linksventrikuldare Wanddicke
nicht, da diese durch die extrazelluldre Ablagerung von Amyloidprotein bedingt ist und nicht
durch eine Hypertrophie der Myozyten.s

- Das Fehlen einer niedrigen QRS-Spannung schliesst jedoch eine Amyloidose nicht
aus, da die niedrige Spannung bei verschiedenen Atiologien von kardialer Amyloidose
unterschiedlich sein kann.?

EKG und Echokardiogramm, die bei einem Patienten mit kardialer Amyloidose eine Diskrepanz zwischen der
QRS-Spannung der Extremitatenableitungen und dem Grad der linksventrikuldren Wandstarke zeigen.®
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Abbildungen 3 und 4: Nachdruck aus Ref. 9 mit Genehmigung der BMJ Publishing Group Limited.



DIAGNOSE

von Karpaltunnelsyndrom oder lumbaler Spinalkanalstenose?

+ Karpaltunnelsyndrom und lumbale Spinalkanalstenose kommen aufgrund der
Amyloidablagerungen in diesen Bereichen bei ATTR-CM hé&ufig vor.?

§

- Bilaterales Karpaltunnelsyndrom haufig mehrere Jahre vor Beginn der kardialen
Symptome?

ECHOKARDIOGRAPHIE

mit Nachweis einer erhohten LV-Wanddicke?®

- Erhéhte Wanddicke ohne eindeutige Erklarung (z. B. Hypertonie)®*¢
+ Wanddicke mehr als 12 mm?

Transthorakale Echokardiogramme, die eine erhohte LV-Wanddicke zeigen:

Parasternale Langachsenansicht™ Parasternale Kurzachsenansicht®

Erhéhte enddiasto-
lische LV-Wanddicke
des interventrikularen
Septums

Erhohte
enddiastolische
LV-Wanddicke des
interventrikularen

Erhéhte Septums

enddiastolische
posteriore LV-
Wanddicke

Abbildung 5: Nachdruck aus Ref. 10 mit Genehmigung von Abbildung 6: Nachdruck aus Ref. 5 mit Genehmigung von
Oxford University Press und European Society of Cardiology. Elsevier.



«RED FLAGS» — MOGLICHE HINWEISE AUF ATTR-CM

NERVENSYSTEM

Autonome Dysfunktion unter Einschluss von gastrointestinalen
Beschwerden oder unerklarlichem Gewichtsverlust3*

+ Gastrointestinale Beschwerden infolge einer autonomen Dysfunktion schliessen Durchfall und
Verstopfung ein.?

- Orthostatische Hypotonie infolge einer autonomen Dysfunktion ist ein weiteres mdégliches
Symptom bei ATTR-CM.?

WEITERE HINWEISE AUF ATTR-CM

- Diagnose einer hypertrophen Kardiomyopathie®

+ Arrhythmien wie Vorhofflimmern (am haufigsten) oder andere Anomalien der
Erregungsleitung, die eventuell einen Herzschrittmacher erforderlich machen®"

- Aortenstenose bei adlteren Patienten, vor allem jenen mit einem Stenosemuster
mit niedriger Flussgeschwindigkeit und niedrigem Druckgradienten??

+ Huft- und Kniearthroplastik'
+ Bizepssehnenruptur in der Anamnese?®
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