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KARDIALE BETEILIGUNG BEI 
AMYLOIDOSE



KARDIALE AMYLOIDOSE

• Was ist eine Amyloidose
• Fallvorstellung
• Diagnostik
• ATTR „red flags“
• Therapie
• Take Home Message
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38 Vorläufer-Proteine bekannt
Ablagerung fehlgefalteter Proteine – unlösliche Fibrillen
Häufigste Formen:
ATTR-Amyloidose: Transthyretin wt/h
AL-Amyloidose: Ig Leichtketten

Amyloidose



AMYLOIDOSE
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HERR T.H. 1935

• St.n. Korrekturosteotomie beider Beine 04/98
• St.n. Diskushernienoperation 12/01
• St.n. Knie-TP bei Gonarthrose 10/05, postoperativ tiefe Venenthrombose
• St.n. Cholezystolithiasis 2011
• Spinalkanalstenose 06/14, Rückenoperation
• Niereninsuffizienz 2018

• Kardiovaskuläre Risikofaktoren: Positive Familienanamnese für KHK. 
Arterielle Hypertonie
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HERR T.H. 1935

• Koronare Herzkrankheit mit mehrfachen Interventionen 08/98, 06/07, 
05/12, und 04/15: 3-fach ACBP

• 05/12 Permanentes Vorhofflimmern, Antikoagulation
• 06/17: Eingeschränkte Leistungsfähigkeit (3.5 METs, 52% der SAK), 

keine Angina pectoris, chronotrope Inkompetenz (max. HF 91/Min), 
fehlender BD-Anstieg

• 06/17 Echokardiographie: linksventrikuläre Hypertrophie, LVEF 60%, 
diastolische Dysfunktion, HFpEF

• DD: Speicherkrankheit / Amyloidose 
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LABORANALYSEN BEI AMYLOIDOSE

• Serum- und Urin-Immunfixation
• Verhältnis der freien Leichtketten Kappa und Lambda
• TropT, NT-proBNP
• (Eiweisselektrophorese, M-Gradient)
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NT-proBNP 7768 pg/ml (n<300)



KNOCHENSZINTIGRAPHIE
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Perugini Score
0                    1                   2                  3                        

A. Ylmaz; Clinical Reseaerch in Cardioloogy

Perugini et al. JACC (2005); 46(6): 1076 - 1084



UpToDate, updated 09.07.2020



Spinalkanalstenose
Bizepssehnenruptur ca. 33%



Spinalkanalstenose
Bizepssehnenruptur ca. 33%

Kardiale Manifestationen:
LV Hypertrophie ohne arterielle 
Hypertonie
Kleines enddiastolisches Volumen
Erhaltene systolische LV Pumpfunktion
Diastolische Dysfunktion
Verminderter GLS mit apical sparing
Dilatation der Vorhöfe
Perikarderguss
Aortenstenose
AV-Block
VHFlimmern
Ventrikuläre Arrhythmien
Diffuses LGE, basal betont



17

hATTR Genmutationen



THERAPIE BEI AMYLOIDOSE
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! Diuretika
! Cordarone
! Orale Antikoagulation bei VHFlimmern (grosszügig)
Cave: Klassische Herzinsuffizienztherapie funktioniert nicht!
- Digoxin (vorsichtig)
- Betablocker
- ACE-Hemmer, AT2-Antagonist, Sacubitril-Valsartan



NEUE THERAPIE OPTIONEN
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Lebertransplantation
Suppression der TTR-Synthese:
Antisense Oligonucleotide
RNAi

TTR-Stabilisierung:
Tafamidis



TAFAMIDIS
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ATTR-ACT Study, Maurer MS et al. NEJM 13.09.2018; 379, 11

548 Patienten gescreened
441 Patienten randomisiert
264 Tafamidis
177 Placebo



TAFAMIDIS
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ATTR-ACT Study, Maurer MS et al. NEJM 13.09.2018; 379, 11



TAFAMIDIS

22

ATTR-ACT LTE, Damy T et al.; EJHF (2021) 23, 277-285



TAKE HOME MESSAGE
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• Kardiale Amyloidose recht häufig: wtATTR, hATTR, AL-Amyloidose
• HFpEF (6-13%), Aortenklappenstenose (16%)
• Echokardiographie, MRT, Serum-/Urin-Immunfixation, Kappa/Lambda-

Verhältnis, Knochenszintigraphie, Genetik
• Cave mit klassischer Herzinsuffizienz Therapie
• Diuretika, Antikoagulation, Amiodarone
• Tafamidis, (Patisiran, Cardiale Resynchronisationstherapie)



VIELEN DANK FÜR DIE AUFMERKSAMKEIT
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peter.burger@hin.ch


