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HFpEF

bazen bolnikov s starostno (wt)ATTR-CM
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Preživetje:
HFpEF vs. amyloidna CM vs. starostna ATTR-CM

Pomembne razlike v prognozi!

Kocher et al. ESC HF2020



Rapezzi C, et al. Eur Heart J 2012;34:520-8.
Courtesy J. Kelly, TSRI
 

Starostna ATTR (wild-type) vs. dedna ATTR (mutation)

Pathophysiology of transthyretin amyloidosis

Age of onset of different phenotypes

Polynuropathy

Wild-type (wtATTR) Hereditary (hATTR)



Starostna (wt)ATTR-CM
Mehanizmi srčne okvare in opozorilni znaki

Medcelično kopičenje Kopičenje v žilni steni Lokalno kopičenje

 

 Courtesy Prof. P. A. Schnabel, Heidelberg. 



Preživetje:
Amyloidoza lahkih verig (AL) vs. starostna ATTR-CM

Pomembna razlika v prognozi!



Anamneza sindroma
karpalnega kanala

Scintigrafija skeleta

MR srca

Simptomi in znaki 
srčnega popuščanja

UZ srca

Biomarkerji

Starostna (wt)ATTR-CM: kako postaviti diagnozo?



🏳 Koncentrična zadebelitev sten

🏳 Diastolična disfunkcija levega prekata

🏳 Perikardialni izliv

🏳 Povečana preddvora

🏳 Zadebeljen interatrijski septum

🏳 Znižane hitrosti tkivnega doplerja (S‘, E‘, A‘)

🏳 UZ točkovno sledenje: „apical sparing“ - 
ohranjena vzdolžna deformacija apikalnih 
segmentov

wtATTR-CM: UZ najdbe

Personal archive



wtATTR-CM: Scintigrafija skeleta - SPECT/CT

Courtesy of Dr. Štalc:
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Postavitev diagnoze wtATTR-CM
Algoritem

Eur Heart J. 2023.
Poterucha et al. JACC, 2021

V več kot >70% diagnoza postavljena brez potrebe po biopsiji 



Od prvega opisa amiloidoze do ...

Rudolf Virchow

Amiloid = starch

latin - amylum, 
greek - ἄμυλον amylon

Amyloidfibrils.png (374×230) (kenyon.edu) Rudolf Virchow NLM3 - Rudolf Virchow - Wikipedia

https://microbewiki.kenyon.edu/images/0/0e/Amyloidfibrils.png
https://en.wikipedia.org/wiki/Rudolf_Virchow#/media/File:Rudolf_Virchow_NLM3.jpg


...zdravljenja ATTR-CM s tafamidisom

NEJM 2018

- 30%

- 41%

TTR-ACT

Extension study

Vpliv na preživetje Vpliv na kvaliteto življenja



Rare Disease Global Medical



Ambulanta za infiltrativne bolezni in amiloidozo srca
Značilnosti bolnikov

wtATTR-
CM

vATTR-
PN/CM

AL- 
CM

All patients (n) 148 5 42

Deceased (n, %) 22 (15%) 1 (20%) 12 (28%)

Heart Tx (n, %) 0 (0%) 1 (20%) 3 (7%)

In diagnostic process (n) 4 1 3

Male (n, %) 115 (78%) 2 (40%) 27 (65%)

Age (years) 79±6 46±11 68±10

Carpal tunnel syndrome (n, %) 93 (63%) 1 (20%) 4 (9%)

Latency between CTS and ATTR-CM (years) 9.3±3.6 NA NA

Zemljic G. Clinical data



wtATTR-
CM

mATTR-
CM

Patients currently monitored (n) 126 3

NYHA I (n, %) 8 (6%) 3 (100%)

NYHA II (n, %) 79 (63%) 0 (0%)

NYHA III (n, %) 25 (20%) 0 (0%)

NYHA IV (n, %) 14 (11%) 0 (0%)

On Tafamidis (n, %) 84 (67%) 3 (100%)

Awaiting Tafamidis initiation (n, %) 3 (2%) 0

Ambulanta za infiltrativne bolezni in amiloidozo srca
Bolniki na tafamidisu

Zemljic G. Clinical data



„Standardna“ terapija srčnega popuščanja
pri bolnikih s starostno ATTR–CM

Kittleson et al. Circulation. 2020
McDonagh TA et al. Eur Heart J 2021.
Tschope. J Clin Med. 2022 Apr; 11(8): 2148.

•  HFpEF - SGLT2 inhibitorji



Starostna (wt)ATTR-CM: kdaj torej pomisliti?

Pavia et al. European Heart Journal (2021) 42, 1554–1568.

• HFpEF

• Zadebeljene stene LP(≥ 1,2 cm)

• 1 „red –flag“ sign: cardiac or extracardiac

Screen for ATTR!



...in kam poslati?

• Ambulanta za infiltrativne bolezni in amiloidozo srca

– del Programa za napredovalo srčno popuščanje in transplantacije srca, 

      KO za kardiologijo, UKC Ljubljana

– amiloidoza.srca@kclj.si

– doc. dr. Gregor Zemljič, dr.med., 01 522 8545

– dr. Sabina Frljak, dr.med., 01 522 8537

– izr. prof. dr. Gregor Poglajen, dr.med. (sarkoidoza srca)

mailto:amiloidoza.srca@kclj.si
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