Hereditare Transthyretin (ATTRv)-Amyloidose:
eine lebensbedrohende, multisystemische Erkrankung'*

ATTRv-Amyloidose ist eine progressive Erkrankung, die durch eine falsche Faltung der Transthyretin (TTR)-
Proteine verursacht wird; diese sammeln sich als Amyloid-Ablagerungen an verschiedenen Stellen im
K&rper an, einschlieBlich Nerven, Herz und Gastrointestinaltrakt.'”’

Fragen nach folgenden Symptomen
kénnen Hinweise geben, an eine

ATTRv-Amyloidose zu denken:

Sonstige autonome — Kardiovaskulare
Symptome Manifestationen®
* Orthostatische Hypotonie * Kardiomyopathie

* Sexuelle Dysfunktion * Reizleitungsblockade

* Arrhythmie und Perikarderguss

— Manifestation
im Gastrointestinaltrakt
/ I * Ubelkeit und Erbrechen
Nephropathie '9) * Abwechselnd Verstopfung

und Durchfall
* Frihzeitige Sattigung
* Ungewollter Gewichtsverlust

* Proteinurie
* Nierenversagen (@

Periphere senso-
motorische Neuropathie

— 6
Q——..

Karpaltunnelsyndrom

* Neuropathischer Schmerz

* Oft beidseitig * Empfindungsstérungen:
gestortes Temperaturempfinden,
Kribbeln, Taubheitsgefihl

* Probleme beim Gehen

Die Symptome kdénnen sehr
unterschiedlich sein, auch
bei Betroffenen innerhalb
derselben Familie.
Bestimmte Symptom-
Kombinationen begriinden
den Verdacht auf eine
ATTRv-Amyloidose. "¢

Adaptiert nach Conceigao |, et al. J Peripher Nerv Syst. 2016; 21(1): 5-9
ATTRv: hereditére Transthyretin-Amyloidose
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Red Flag Symptome der ATTRv-Amyloidose

Klinische Befunde, die auf ATTRv-Amyloidose hinweisen kénnten™

Anamnese und Untersuchungsergebnisse

Herzinsuffizienz mit einer normalen oder erhaltenen Ejektionsfraktion in Abwesenheit von
Bluthochdruck, besonders bei Mannern

Hypotonie bei einer Person mit friiherer Hypertonie

Nachweis einer Rechtsherzinsuffizienz: Appetitlosigkeit, Hepatomegalie, Aszites und Odeme
der unteren Extremitat

Intoleranz gegentiber haufig verwendeten kardiovaskularen Medikamenten: Digoxin,
Kalziumkanalblocker, ACE-Hemmer, Angiotensin-Rezeptorblocker und Beta-Blocker

Bilaterales Karpaltunnelsyndrom

Befunde der bildgebenden Verfahren

* Niedrige QRS-Spannung

EKG ° Fortschreitende Verminderung der QRS-Spannung im Laufe der Zeit
* Pseudo-Infarkt-Muster

* Verdicktes interventrikulares Septum
ECHO e Refraktdres Myokard (granulares Funkeln)
e verlangsamter Gewebe-Doppler, LV-strain oder strain-ratio

* Verdicktes interventrikulares Septum
CMRI , . . .
* Subendokardiale spate Gadolinium-Anreicherung

Szintigraphie e Kardiale Aufnahme von ?”"Tc-DPD oder " Tc-PYP

Bei Patienten mit genannten Symptomen und bei anamnestischen Hinweisen auf
Amyloidose in der Familie sollte ein genetischer Test veranlasst werden.

Adaptiert nach Dharmarajan K, Maurer MS. J Am Geriatr Soc. 2012; 60(4): 765-774

Eine ATTRv-Amyloidose kann nur durch einen genetischen
Test bestatigt werden. "

ATTRv: hereditare Transthyretin-Amyloidose: kardiale Magnetresonanztomographie; EKG: Elektrokardiogramm; ECHO: Echokardiogramm;
QRS: Q-wave R-wave S-wave Komplex; *"Tc-DPD: Technetium-99m-3,3-diphosphono-1,2-propanodicarbonsaure; #mTc-PYP: Technetium-99m-
pyrophosphat;
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