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Herzinsuffizienz im Alter -

Amyloidose nicht vergessen

hans.rickli@h-och.ch
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Disclosures 

‒ Keine 
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Richtlinien 2026 - wichtigste 

Neuerungen

‒ Nur noch 2 Kategorien: 

– HFrEF:  EF< 50%

– HFpEF: EF>50%

‒ Neue Therapie-Nomenklatur

– Fundamentale medik. Therapie (FMT)

– Additive medikamentöse Therapie 

nach spezifischem Profii

– Interventionelle additive Verfahren 

(GDT)



(2026) 47, 3052–3064
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69-jähriger Innenarchitekt

‒ NYHA II-III, NT-proBNP 4002ng/l 

‒ PA: CTS-OP bds. vor 7 Jahren
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8

Klar strukturiertes 

diagnostisches 

Vorgehen bei 

V.a. Herzinsuffizienz
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Ruhe-EKG



Ruhe-Echokardiographie

normal: 



ATTR – Pathophysiologie und Epidemiologie

Adams DNRN 2019; Aimo A et al. EHJ 2022; 
Dobner S et al. JAHA 2023; Falk R EHJ 2019

Adaptiert nach: Adams D et al. Nat Rev Neurol. 2019;15(7):387-404 & Falk RH. Eur Heart J.

2019;40(12):1009-1012.  

* Abhängig vom Krankheitsstadium: stage 1: 5.5 J  | stage 2: 3.5 J | stage 3: 1.7 J

Transthyretin (TTR):

 Transport-Protein aus der Leber für 

Thyroxin und VitA - falsche Faltung, 

extrazelluläre Ablagerung

Epidemiologie:

– Ca. 12% HFPEF-Pat. 

– 10% Pat. mit schwerer AS



Differentialdiagnose «Herzmuskelverdickung»

….v.a. in höherem Alter das häufigste: 

Amyloidose



Wann sollen wir daran denken/ extrakardiale 

Manifestationen?



Adaptiert nach: Nativi-Nicolau JN et al. Heart Fail Rev. 2022;27(3):785-793. 

Symptome der ATTR-Amyloidose

fokale 

Neuropathie: CTS

Prävalenz 

allgemein: 10%

33-60% ATTR

(meist bilateral) 

Aus dem Siepen F et al. Clin Res Cardiol. 2019;

Gonzalez-Lopez Rev Esp Cardiol 2017; 

Padua L et al.  Lancet N eurol. 2023; 

Sperry BW et al. JACC 2018



Rapezzi C et al. J Am Coll Cardiol. 2022;79(13):1288-1303. 



ATTR-Amyloidose – 2 wichtige Formen

vererbbare Form (<10%)

– jünger

– >130 TTR-Gen-Mutationen

– geographische Unterschiede 

(Prävalenz 1:1’000 bis 1:1’000’000)

– häufig PNP (50% rein neurologisch)

«senile» Form (>90%)

• meist 7./8. Lebensjahrzehnt 

• >80-90% Männer

• 60-70% CTS



Kardiale Amyloidose Diagnostik: EKG

- niedrige QRS-Amplitude - «Pseudoinfarkt-Muster»

Adaptiert nach:



Kardiale Amyloidose – Diagnostik: Echo

normal: 



Labor-Basis (Ausschluss AL!)

‒ Blut (neben Krea, Trop und BNP als Standortmarker)

– Protein-Elektrophorese- und Immunfixation

– freie Leichtketten kappa/ lambda

‒ Spot-Urin

– Protein-Elektrophorese- und Immunfixation
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69jähriger Geschäftsmann

‒pens. CEO Schweizer Chemiekonzern

‒ forcierte Selbstanmeldung durch Ehefrau (kein HA): 

– seit 6 Monaten weniger Antrieb

– Puls neu 80-90bpm, früher stets unter 60bpm….

‒sonstige Anamnese und Status blande



69jähriger Geschäftsmann, Labor

 multiples Myelom AL 



«Kardiale Amyloidose»…ist keine Diagnose

42 verschiedene 

Proteine →

Bildung 

unlöslicher 

Amyloid-Fibrillen  

→ extrazelluläre 

Ablagerung

Rubin J et al. Annu Rev Med. 2020; Witteles RM et al. JACC Heart Fail. 2019; Condoluci A et al. Swiss Med Wkly. 2021 



ATTR-Amyloidose – Diagnostik: Szintigraphie

Te-markierte Knochentracer bindet an 

Mikrokalzifizierungen im Herzmuskel (viel 

deutlicher bei ATTR als bei AL)

Sens >99%, Spez 86%* (bis 100%!**)

Gillmore JD et al. Circulation. 2016; Hanna M et al. J Am Coll Cardiol. 2020.

* Falsch positiv praktisch nur bei AL → in jedem Fall Ausschluss von AL erforderlich

** 100% prädiktiv für ATTR-CM bei myokardialer Tracer-Aufnahme Grad 2-3 nach Perugini 

und fehlendem Nachweis monoklonaler Leichtketten



Kardiale Amyloidose – Diagnostik: MRI - LGE

normal: normal:

diffuses, subendokardiales Late Gadolinium 

Enhancement (LGE), das nicht dem 

Versorgungsgebiet eines Koronargefäßes folgt



ATTR – Überleben: „awareness hilft“

Ioannou A et al. CIRC 2022

noch ohne 

spezifische 

Medikation!



Cheng RK et al. EHJ 2023

Ioannou A et al. EHJ 2023

Medikamente: Registerdaten



SGLT2-Inhibitoren



Problematisch

‒ Digoxin: verstärkte Bindung des Amyloid, damit verstärkte Toxizität (?)

‒ Nichtdihydropyridin-Kalziumantagonisten (Verapamil, Diltiazem): (auch durch 

Bindung an Amyloid?) vermehrt Hypotonie und Synkopen



Olivotto et al. EHJ 2023

*

*

*
*

*

*

*

*

Kranhkeitsmodifzierende therapeutische Ansätze



ATTR-ACT (441pts; 70% wt, 30% ht; 60% NYHA II; 30mt) 

All-cause mortality HR 0.70

CV-related hospitalizations RRR 32%

Adaptiert nach: 

Maurer MS et al. 

NEJM 2018



Griffin JM at al. JACC 2021

Bedeutung der frühen Intervention bei der ATTR-Amyloidose



ATTR-Amyloidose: Zugelassene Therapie & Jahrestherapiekosten in der Schweiz 
(Stand 2026)

Medikament (Wirkstoff) Indikation & Typ Anwendung Besonderheiten Jahreskosten (ca.)
Listenpreise

Vyndaqel® / 
Vyndamax®
(Tafamidis)

ATTR-CM (Herz)
Stabiliser

1x täglich
Kapsel (oral)

Reine 

kardiologische 
Zulassung; keine 
Indikation für 

Neurologie

CHF 110'000.–

Beyonttra®
(Acoramidis)

ATTR-CM (Herz)
Silencer

2x täglich
2 Tabletten (oral)

Seit 2026 auf 
Spezialitätenliste (SL).

CHF 91'000.–

Amvuttra®
(Vutrisiran)

ATTR-CM & hATTR-
PN
Silencer (siRNA)

Alle 3 Monate
Spritze (s.c.)

Kardiologische und 
neurologische Indikation

CHF 338'700.–

Onpattro®
(Patisiran)

hATTR-PN
Suppressor (siRNA)

Alle 3 Wochen
Infusion (i.v.)

Gewichtsabhängig; Gabe 
nur in Klinik/Praxis.

CHF 350'000.– bis 
450'000.–



State of the art review: Gonzales-Lopez E. et al:  European Heart Journal (2025) 46, 999–1013 



Einleitung und Begleitung einer krankheitsmodifizierenden Therapie in dafür 

spezialisierten Zentren



Was ist mit unseren beiden 69-jährigen Patienten passiert?

‒ Innenarchitekt, NYHA II-III

ATTR-Amyloidose, 8 Jahre später: NYHA II, LVEF unverändert (unter 

Tafamidis und Grünteeextrakt),  CRT-D seit einem Jahr wegen SSS

‒ Geschäftsmann, antriebslos und hoher Puls

AL-Amyloidose bei multiplem Myelom, 7 Mo nach ED verstorben
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• Jeder 7. HFpEF-Patient über 75 J. hat eine ATTRwt.

• Bei einem Patienten mit HFpEF und einem operierten bilateralen 

Karpaltunnelsyndrom besteht eine hohe Wahrscheinlichkeit einer kardialen 

Amyloidose

• Das EKG-Echo-Mismatch: Im Echo sieht man eine massive Wandverdickung 

(z.B. 16 mm), aber im EKG zeigt sich eine Niedrigvoltage oder ein 

Pseudoinfarkt.

Kardiale Amyloidose – Take home



‒ bei Verdacht Ausschluss AL, Diagnose dann i.d.R. mit Echo und 

Szintigraphie

– Der Ausschluss der AL-Amyloidose gehört zum routinemässigen 

diagnostischen Vorgehen (mit allfälligem Nachweis einer seltenen AL-

Amyloidose mit entsprechenden rasch einzusetzenden therapeutischen 

Massnahmen)

Kardiale Amyloidose – Take home
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Take home - Medikamente 

• Niedrig dosiert Betablocker, MR-Antagonisten, SGLT-2-Inhibitoren können bei 

HFpEF-Symptomen eine positive Wirkung haben - Ca-Hemmer Typ 

Calciumantagonisten Verapamil/Diltiazemund Digitalis sind bei ATTR-Patienten oft 

schädlich oder gar toxisch sind (Fixierung des Schlagvolumens, Bindung an 

Amyloidfasern).

• Der Einsatz von krankheitsmodifizierenden Medikamenten, in erster Linie TTR-

Stabilisator (Tafamidis) und «Silencer» (Acoramidis) können bereits abgelagertes 

Amyloid kaum abbauen, sondern hemmen die weitere Entstehung und können

Krankheitsverlauf stoppen/verzögern.



S.Stämpfli_04/26_info@cardiosuisse
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Haben Sie Fragen?

hans.rickli@h-och.ch
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