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Transthyretin-Amyloidose mit Kardiomyopathie

Bei Herzinsuffizienz auch an
die kardiale Amyloidose denken!

Eine Transthyretin-Amyloidose mit Kardiomyopathie (ATTR-CM) kommt nicht nur
haufiger vor als lange Zeit angenommen, sie kann - rechtzeitig erkannt - auch
effektiv therapiert werden, z. B. mit dem Transthyretin-Stabilisator Tafamidis 61 mg.
Umso wichtiger ist die Frage, wie betroffene Patienten® maglichst friih diagnostiziert
werden konnen. In der hausarztlichen Versorgung ist dabei insbesondere die
Kombination einer symptomatischen Herzinsuffizienz und bestimmten klinischen
und anamnestischen Warnzeichen hilfreich. Die Einleitung der gezielten Therapie
kann dann in Kooperation mit der Kardiologie und/oder der spezialisierten

Amyloidose-Zentren erfolgen.

=== Die zwei wichtigsten Formen der
kardialen Amyloidose sind die ATTR-
Amyloidose und die AL (Leichtketten)-
Amyloidose. Die AL-Amyloidose wird durch
Ablagerung von Leichtketten verursacht
und tritt typischerweise begleitend zu
einer hamatologischen Neoplasie auf. Die
ATTR-Amyloidose hingegen geht auf die
chronische Ablagerung von fehlgefalte-
ten Monomeren des Transportproteins
Transthyretin zuriick [1, 2].

Typisch: Herzinsuffizienz

mit erhaltener Pumpfunktion
,Hausarzte sehen Patienten mit kardialer
ATTR-Amyloidose wahrscheinlich h&ufi-
ger als viele denken”, erklarte Dr. Sebastian

Kruck, Facharzt fiir Innere Medizin und
Kardiologie, Ludwigsburg. Zwar sei die Pra-
valenz der erblichen Form der Erkrankung,
der ATTRv-CM, sehr niedrig, die sporadi-
sche Wildtyp-Form der Erkrankung, die
weit (iberwiegend kardial manifestieren-
de ATTRwt-CM, dagegen relativ haufig.
Im Schnitt misste eigentlich jede Haus-
arztpraxis im Land mindestens einen
entsprechenden Patienten haben, so Kruck.

Die Patienten mit kardialer Amyloido-
se ,verstecken sich” im Kollektiv der Herz-
insuffizienzpatienten. Grundsétzlich steigt
die Krankheitslast bei Herzinsuffizienz
jenseits des 60.—65. Lebensjahrs steil an. Zu-
grundeliegende Erkrankungen sind in den
meisten Fallen eine arterielle Hypertonie,
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ACE-Hemmer: Angiotensin-Converting-Enzyme-Hemmer; HFpEF: Herzinsuffizienz mit erhaltender Pumpfunktion;

NT-proBNP: N-Terminal Pro-B-Type Natriuretic Peptide

Abb. 1: Warnzeichen fiir eine kardiale ATTR-Amyloidose (modifiziert nach [1, 2, 7, 8])

eine chronische ischamische Herzerkran-
kung oder Herzklappenerkrankungen [3].
Hinter einer Herzinsuffizienz konnen sich
aber auch infiltrative Erkrankungen wie
die kardiale Amyloidose verbergen. Die
Europdische Gesellschaft fiir Kardiologie
betont in ihrer neuen Herzinsuffizienz-
Leitlinie ausdriicklich, dass die Herzin-
suffizienz nicht nur symptomspezifisch
behandelt, sondern ihre Atiologie abge-
klart werden sollte, weil das therapeutische
Konsequenzen haben kann [3].

Wann sollte an eine Amyloidose als
Ursache einer Herzinsuffizienz gedacht
werden? Kruck nannte insbesondere die
Herzinsuffizienz mit erhaltender Pump-
funktion (HFpEF) als Warnkonstellation:
,Bei bis zu 13% der HFpEF-Patienten fin-
det sich eine kardiale ATTR-Amyloidose.”
[4]. Eine reduzierte Pumpfunktion schlief3t
eine Amyloidose aber nicht aus. Auch bei
klinischer Aortenstenose im hoheren Al-
ter liegt nicht selten eine kardiale Amyloi-
dose vor [5]. In einem Kollektiv von Pa-
tienten Uber 75 Jahren, die aus anderen
Griinden eine Knochenszintigraphie er-
halten hatten, fand sich bei knapp 4 % der
Manner und bei knapp 1% der Frauen eine
kardiale Amyloidose [6].

Warnzeichen beachten
Besonders aufmerksam sollte man werden,
wenn bei Alteren mit einer Herzinsuffizi-
enz zusatzliche Warnzeichen auffallen, die
typisch fiir die kardiale ATTR-Amyloido-
se sind. Nach diesen sollte aktiv gesucht
werden, betonte Kruck, und zwar in Ana-
mnese, EKG (Echokardiografie) und bei den
Laborwerten (Abb. 1) [1, 2,7, 8].Besonders
wichtig ist die Anamnese: ,Extrakardiale
Symptome einer ATTR-Amyloidose gehen
den kardialen Symptomen bis zu zehn Jahre
voraus”, so Kruck. Dazu kdnnen gehoren:
== €in bilaterales Karpaltunnelsyndrom,
== ein ehemals hypertensiver Patient, bei
dem sich der Blutdruck ohne Anlass ver-
bessert oder
== €in Nichtansprechen der Herzinsuffi-
zienz auf ACE(Angiotensin Conver-
ting Enzyme)-Hemmer und auf Beta-

blocker [2, 8].

Hilfreich kdnnen hier die Hypertonie- und
die Medikamentenanamnese sein.

Bei der EKG-Beurteilung empfiehlt es
sich, auf Befunde zu achten, die ,nicht
so ganz zueinander passen’, so Kruck.
Ein in Lehrblichern beschriebenes Low-
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Voltage-EKG liegt hierbei nicht immer vor.
Verdachtig sei aber auch schon ein eher
niedriges EKG-Potenzial, insbesondere in
Verbindung mit einer Hypertonie oder in
Verbindung mit einer linksventrikuldren
Wandverdickung in der Echokardiogra-
phie. Weitere EKG-Befunde, die bei einer
ATTR-Amyloidose auftreten konnen, sind
Pseudoinfarktmuster, AV-Block-Bilder und
Vorhofflimmern [2,7,8]. Im Labor kon-
nen chronisch erhéhte Troponin-Werte
ohne ischdmische Genese und ohne stark
eingeschrankte Nierenfunktion ein Hin-
weis sein. Auch der Herzinsuffizienz-
Laborwert NT-proBNP (N-Terminal Pro-
B-Type Natriuretic Peptide) kann hel-
fen: Er sei bei der Amyloidose oft
starker erhoht als die Herzinsuffizienz-
symptomatik erwarten lasse, erklarte
Kruck.

Diagnosestellung durch
interdisziplindre Zusammenarbeit

Auf den klinischen Verdacht folgt die
bildgebende Diagnostik. Erster Schritt
ist hier, sofern noch nicht erfolgt, eine
Echokardiographie beim Kardiologen.
Entscheidender Befund sei hier die links-
ventrikuldre Wandverdickung auf 12mm
oder mehr, so Kruck [2,3]. Diese sollte
zusammen mit dem Verdacht durch die An-
gaben zu Anamnese und Krankheitsverlauf
zu einer gesicherten Diagnosestellung ei-
ner ATTR-Amyloidose beitragen. Beteiligt
sind daran dann nicht nur die Allgemein-

mediziner und die Kardiologen, sondern
auch die Nuklearmediziner.

Durch Elektrophorese mit Immunfixa-
tion sowie Messung der freien kappa/
lambda-Leichtketten in Serum und Urin
kann eine AL-Amyloidose ausgeschlos-
sen werden. Im zweiten Schritt erfolgt
in der Regel eine Skelettszintigraphie,
um die kardiale Anreicherung des Kno-
chentracers zu bestimmen. Mit der
Szintigraphie kann eine ATTR-Amyloi-
dose —bei Ausschluss einer AL-Amyloidose
- nichtinvasiv und gesichert diagnostiziert
werden. Alternativ muss eine Myokard-
biopsie durchgefiihrt werden [2].

Vorteile einer spezifischen Therapie
Mit dem TTR-Stabilisator Tafamidis 61 mg
(Vyndagel®) existiert eine spezifische
Therapie [9]: In der ATTR-ACT-Studie konn-
te gezeigt werden, dass diese spezifische
Therapie das Uberleben verlingern und
den Verlust an Lebensqualitdt reduzie-
ren kann [10]. Da es einen Beschluss
des Gemeinsamen Bundesausschuss gibt,
der bei der ATTR-Kardiomyopathie ei-
nen Hinweis auf betrdchtlichen Zusatz-
nutzen konstatiert [11], konne diese
Therapie auch in der normalen ambu-
lanten Versorgung verordnet werden, so
Kruck.

Die Therapie kann zudem als Praxis-
besonderheit geltend gemacht werden,
sofern sie durch eine klare Diagnose ab-
gesichert ist. In dieser Versorgungsphase

- bei Diagnosestellung und bei Therapie-
initiierung — empfiehlt es sich, mit einem
Amyloidosezentrum zu kooperieren, um
bestmdglich abgesichert zu sein, erklarte
Kruck. Sinnvoll sei zudem eine regelmaBige
Statuserhebung unter der Therapie; da-
fiir gebe es entsprechende Formulare, die

genutzt werden kdnnten. —

3Zur besseren Lesbarkeit wird das generische Maskulinum
verwendet. Nichtsdestoweniger beziehen sich die Anga-
ben auf Angehdrige aller Geschlechter.
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Herzinsuffizienz:
Haufiger als gedacht
ist eine kardiale
Amyloidose die
Ursache’

Die kardiale Amyloidose ist eine unterdiagnostizierte,
fortschreitende Erkrankung.?

Sie sind die erste Person, die die Anzeichen einer
kardialen Amyloidose erkennen kann. Wenn Sie Anzei-
chen entdecken, berweisen Sie lhre Patient:innen zur
kardiologischen Abkldrung mittels Echokardiografie.’

- Weitere hilfreiche Informationen zu Krankheitshild

IS g Diagnostik der kardialen Amyloidose finden Sie unter:
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