hOCh ggi?;g;\weiz




Disclosures

— Keine

Health
Ostschweiz



e e e L e R S,
Lifetime risks of incident heart failure in men and women in the PREVEND (left) and Framingham Heart Study (right).
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LVEF(%) 20 25 30 35 40 45 50 55 60 65

N e u e ru n g e n ACE-I/ARNI or ARB*®

Richtlinien 2026 - wichtigste P .

Foundational Beta-blocker®
Medical All patients with HF
Therapy SGLT2-
] . MRA
— Nur noch 2 Kategorien:
Congestion Loop diuretic
_ o < 0 / Iron deficiency Wiron
H F rE F - E F 50 o SR, HR >70 bpm Ivabradine
Additional Obesity Semaglutide or tirzepatide
_ . (o) Medical Self-identified Black Hydralazine/ISODN
HFpEF: EF>50% T S
Digoxin/digitoxin

All patients with HF

. ACE-I/ARNI or ARB
— Neue Therapie-Nomenklatur Vericiguat
. . NYHA class 11711l ICD*
— Fundamentale medik. Therapie (FMT) Wide RS duroon TS
Severe AS SAVR or TAVI
g . . . Secondary MR TEER
— Additive medikamentose Therapie e , Heart ransplontato
Directed Advanced HF® LVAD?
e - Interventional Kidney replacement thera
nach spezifischem Profii O Coogeicode TemporayMCS.
Coronary artery disease ~ CABG
. g : N AF ablation
— Interventionelle additive Verfahren Awlfrlaton  py ode abiation
Sleep disordered breathing” ~ Adaptive servo-ventilation
(G DT) Additional All patients with HF Rehabilitation/exercise
management Telemonitoring
Color key Class | Class lla Class IIb
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2026 ESC Guidelines for the management of heart failure (European Heart Journal; 2026 — doi: 10.1093/eurheartj/ehag100




Management of elderly patients with heart failure

O C n

Clinical landscape in the elderly Aging heart-molecular drivers Management and considerations

HFpEF more common in

women and HFrEF in men Impaired autophagy Sfl;::;l’ it
in proteostasis with a;e

Lifetime HF risk ~25%
2 Mitochondrial Device therapy

dysfunction Caution due to

comorbidities

Comorbidities and
polypharmacy

N . b Inflammaging, Palliative care
Biological vs chronological r ) senescence, CHIP Early planning
age

QOeS

CHIP, clonal hematopoiesis of indeterminate potential; GRMT, guideline-recommended medical therapy; HF, heart failure; HFpEF, heart failure with preserved ejection fraction;
HFrEF, heart failure with reduced ejection fraction

de Boer RA, et al. European Heart Journal. (2026) 47, 3052-3064




69-jahriger Innenarchitekt

— NYHA lI-Ill, NT-proBNP 4002ng/I
— PA: CTS-OP bds. vor 7 Jahren
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Figure 7
Klar strukturiertes
diagnostisches
Vorgehen bei

V.a. Herzinsuffizienz

ESC CONGRESS
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2026 ESC Guidelines for the management of heart failure (European Heart Journal; 2026 - doi: 10.1093/eurheartj/ehag100
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ATTR - Pathophysiologie und Epidemiologie

Liver

Misfolded TTR TTR fibrils

oligomer

TTR tetramers  TTR monomers

\-.______,...-v.\-...._____...-v

4 \ Protein

Proteotoxicity

Direct infiltration

Adaptiert nach: Adams D et al. Nat Rev Neurol. 2019;15(7):387-404 & Falk RH. Eur Heart J.
2019;40(12):1009-1012.

Transthyretin (TTR):

~—___7

Transport-Protein aus der Leber fur
Thyroxin und VitA - falsche Faltung,

extrazellulare Ablagerung

Epidemiologie:

— Ca. 12% HFPEF-Pat.
—  10% Pat. mit schwerer AS

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

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




CENTRAL ILLUSTRATION Diagnostic Approach to Various Causes of Restrictive Cardiomyopathy When Patients
Present With Heart Failure With Preserved Ejection Fraction

‘ Patient with heart failure

Echocardiogram shows preserved
left ventricular ejection fraction (LVEF)
with increased LV wall thickness

[

Hypertensive
heart disease
(patient has
history of
uncontrolled
hypertension)

....v.a. in hoherem Alter das haufigste:
| | [ Amyloidose

heart cardio-
disease

Amyloidosis

Pereira, N.L. et al. J Am Coll Cardiol. 2018;71(10):1130-48.

LV = left ventricular; LVEF = left ventricular ejection fraction; LVOT = left ventricular outflow tract; RCM = restrictive cardiomyopathy; RV = right ventricular;




Wann sollen wir daran denken/ extrakardiale
Manifestationen?



Symptome der ATTR-Amyloidose

Carpal tunnel
syndrome

Back pain/lumbar
spinal stenosis

Ruptured distal
biceps tendon/
Popeye sign

Shoulder, knee and
hip pain or surgery

Atrial fibrillation

@

Bradyarrhythmias/
conduction abnormalities/
pacemakers

Trigger finger

Heart failure

o

A | Autonomic
Dysfunction

Ic hypotension/
intolerance to blood
pressure meds

Polyneuropathy

Painful neur:
and feet

(g‘:’

Muscle weakness,
difficulty walking, and falls

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

A

Chronic diarrhea/
constipation/weight loss

Erectile dysfunction

fokale
Neuropathie: CTS
Pravalenz
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 Neurol. 2023;

Sperry BW et al. JACC 2018




TABLE 1 Red Flags for Cardiac Amyloidosis

EsC’ DGK? CCS/CHFS® AHA® Jcst
e HF =65y e Age >60 y, HF symptoms, ¢ Unexplained increased LV o Intolerance to antihypertensive ¢ Symptoms of HF (eg, shortpess of
e Aortic stenosis =65 y normal-sized ventricles wall thickness or HF medications because of breath, edema), dizzig
e Hypotension or e Low voltages or detection e LFLG aortic stenosis with symptomatic hypotension or
normotensive when of an AV block in the preserved LVEF (age >60y) orthostasis °
previously resting ECG e Carpal tunnel syndrome ¢ Neurological: sensorimotor poly- AV
hypertensive e Pericardial effusion, (bilateral) neuropathy (paresthesia
e Sensory involvement, interatrial thickening, e Established AL or ATTR in weakness), autongs

autonomic dysfunction

e Peripheral
polyneuropathy
Proteinuria °

o Skin bruising

e Bilateral carpal tunnel

granular sparkling appear-
ance, RV wall thickening,
apical sparing
Macroglossia with notches
in the lateral portions of
the tongue

syndrome e Periorbital purpura
o Ruptured biceps ° Atraumatlc hig
tendon

e Subendocardial/trans-
mural LGE or incss
ECV

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

noncardiac organ/system tion (orthg
(ie, renal AL amyloidosis
causing nephretic

syndrome)

drome, lumbar spinal stenosis,

unprovoked biceps tendon

rupture, hip and knee

arthroplasty

e Discordance between QRS
voltage on an ECG and wall
thickness on imaging

Black race

pacemaker implantation
Family history of polyneuropathy
Unexplained LV wall thickening,
RV thickening, or atrial wall
thickening

o Family history of cardiomyopathy

ANy —9‘

Unexplained AV block or prior e

ventricular wall thickening
(including RV)

Atrial septal thickening

Ventricular diastolic dysfunction
(restrictive)

Granular sparkling appearance
Pericardial effusion

Valve thickening

Reduction in longitudinal strain at
the base of left ventricle (apical
sparing)

Elevated BNP and NT-proBNP
Elevated cardiac tropanin T/l
Global diffuse myocardial LGE in
the subendocardial layers on CMR
imaging

Elevated native T1 and ECV fraction
in T1 mapping



ATTR-Amyloidose — 2 wichtige Formen

vererbbare Form (<10%) «senile» Form (>90%)

— junger meist 7./8. Lebensjahrzehnt

— >130 TTR-Gen-Mutationen )
>80-90% Manner

— geographische Unterschiede
(Pravalenz 1:1°000 bis 1:1°000°000)

60-70% CTS

— haufig PNP (50% rein neurologisch)



Kardiale Amyloidose Diagnostik: EKG
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Dorbala, S. et al. J Am Coll Cardiol Img. 2019;m(m):H-N.

- niedrige QRS-Amplitude - «Pseudoinfarkt-Muster»



Kardiale Amyloidose — Diagnostik: Echo
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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

Fachbereich - | Analyse Material
BLUT-CHEMIE  Freie Leichtkette Lambda % Serum
BLUT-CHEMIE  Freie Leichtkette Kappa % Serum
BLUT-CHEMIE  Protein-EP % Serum
BLUT-CHEMIE  Immunfixation % Serum
URIM-CHEMIE  Protein-EP (HYRYS2) % Urinportion
URIN-CHEMIE  Immunfixation % Urinportion



69jahriger Geschaftsmann

—pens. CEO Schweizer Chemiekonzern

—forcierte Selbstanmeldung durch Ehefrau (kein HA):

— seit 6 Monaten weniger Antrieb
— Puls neu 80-90bpm, friher stets unter 60bpm....

—sonstige Anamnese und Status blande

Health
Ostschweiz



Nativ-Blut

Natrium [136-144 mmol/I]
Kalium [3.5-5.1 mmol/l]
Calcium [2.0-2.6 mmol/I]

Calcium frei berechn.[1.2-1.4 mmol/l]

Phosphat [0.8-1.5 mmol/I]
Harnstoff [2-8 mmol/l]
Creatinin [<115 pmol/l]

GFR(CKD-EPT) [>60 ml/min/1.73 m?]

Harnsdure [210-430 umol/1]
Bilirubin gesamt [<20 pmol/l]
AST [<40 U/I]
ALT [<55 U/
ALP [53-128 U/I]
GGT [<65 U/
LDH [<265 U/l
K [<170 U/I]
CK-MB Masse [0.6-6.3 pg/l]
a-Amylase Pancreas  [<46 U/I]
Total Proteine [63-83 g/1]
Albumin (chem.) [34-48 g/1]
BNP [<37 ng/I]
hs Troponin I (Dx) [<18 ng/l]
Mittl. Blutzuckerwert ~ [mmol/I]
HbAlc [4.0-5.7 %]
TSH (3.1IS) [0.25-4 mIU/T]
Ferritin [30-330 pg/l]
Triglyceride [<1.7 mmol/l]
HDL-Cholesterin  [>1.0 mmol/I]
LDL-Cholesterin ~ [<2.6 mmaol/ll

Freie Leichtkette Lambda [5.7-26.3 mg/l]
Freie Leichtkette Kappa[3.3-19.4 mg/l]
Kappa/Lambda - Quotient [0.26-1.65]

x
136
4.6
23
13
1.2
4.6
101
66
387
11
64*
50
52*
35
324*
632*
19.7*
36
50"
27.9*
618*
85.2*
6.3
5.6
3.1
130
13
19
4.7
611.00*
10.70
0.02*

Protein-EP
Albumin [55.8-66.1 %]
Alpha-1-Globuline  [2.9-4.9 %]
Alpha-2-Globuline [7.1-11.8 %]
Beta-1-Globuline [4.7-7.2 %]
Beta-2-Globuline [3.2-6.5 %]
Gamma-Globuline [11.1-18.8 %]
Albumin [40.2-47.6 g/I]
Alpha-1-Globuline [2.1-3.5 g/]

Alpha-2-Globuline [5.1-8.5 g/
Beta-1-Globuline  [3.4-5.2 g/I]
Beta-2-Globuline  [2.3-4.7 g/1]

Gamma-Globuline [8.0-13.5 g/l]
Densitogramm

Immunfixation

Immunfixation modifiziert

s.unten

61.1
5.8%
18.4*
5.7
4.8
4.2*
30.6%
29
9.2*
2.9*
24
2.1*
s.unten
s.unten
s.unten

2019.02.04.0071, 1022244718: Densitogramm

69jahriger Geschaftsmann, Labor

“E 2932
URIN-CHEMIE =8 348
Labor ZLM SG
Probeneingang
Datum x
Zeit x
Probenmaterial/Préanalytik:
Urinportion x
Urinart MS
Uricult neg.
Urin-Status Teststreifen: sistiert
Urin-Sediment sistiert
(Creatinin [mmol/1] 175
Albumin [<20 mg/1] 1790*
Albumin [<2.26 g/mol Crea] 1022.9%
Total Proteine [a/1] 1.92
Total Proteine [<7.9 g/mol Crea] 1097.14

multiples Myelom AL




«Kardiale Amyloidose»...ist keine Diagnose
naufigd 80 yahre)

42 verschiedene ten (62 2 . w25%7
519‘100’ 000) _© ptiseh ?

Proteine > s ’

Bildun Bonemarow N 3 Light chain
oung \\U)\(’
unléslicher M
Amyloid-Fibrillen ol

\
Misfolded N N
monomers / 7

-> extrazellulare il R
S V4 //:\
Ablagerung

\\\

Amyloid Fibrils

— — ?- 7 i M Carpat tunnet
= = M M carpal tunnel
= %ﬂ— 3 B\ 4 synﬁrome

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

Time (Years)

Sperry, B.W. et al. J Am Coll Cardiol. 2018;72(17):2040-50.



* Falsch positiv praktisch nur b8
**100% pradiktiv fir ATTR-CM b _ 1o
und fehlendem Nachweis monoR®haler Leichtketten

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



Kardiale Amyloidose — Diagnostik: MRI - LGE

ffuses, subendokardiales Late Gadolinium
Enhancement (LGE), das nicht dem
Versorgungsgebiet eines Koronargefalles folgt

normal:




ATTR - Uberleben: ,,awareness hilft*

B 60-month survival for all wtATTR-CA patients according to time period
o
£ 21
§ \
n
g — noch ohne
o . o
$g. spezifische
3 O
2 . .
2y Medikation!
.:g o
=
3 8 Log rank P<0.001
o T T T T T T T
0 10 20 30 40 50 60
Survival time (months)
Number at risk
2007-2011 140 130 108 90 73 56 50
2012-2016 471 449 397 355 306 252 205
2017-2021 642 512 350 201 17 76 10
2007-2011 — 2012-2016
2017-2021

loannou A et al. CIRC 2022



Medikamente: Registerdaten

This study shows that MRAs are associated with a reduced risk of mortality in patients with ATTR-CA; low-dose beta-blockers exhibit
a similar reduced risk of mortality in the subset with reduced ejection fraction. These findings highlight the urgent need for randomized

controlled dlinical trials to assess the use of HF medications in AT TR-CA.

Conventional heart failure therapy in cardiac AT TR amyloidosis

Beta-blockers

§ 1313 treated ) 285 discontinued

= during follow-up

w ® Dose continued

® Dose reduced
& Dose discontinued

ACEi/ARBs

1362 treated  § 448 discontinued

during follow-up

® Dose continued

x ® Dose reduced

@ Dose discontinued

§ 925 treated ) 69 discontinued

? during follow-up

® Dose continued

® Dose reduced
» Dose discontinued

»

7

>

->

- Loop or
» Hypotension thiazide
Survival in patients with a LVEF =40% Survival in patients treated with Survival in patients treated with e Chronotropic diuretics
treated with beta-blockers ACEI/AREs in the overall population MRAs in the overall population incompetence
o « Fatigue & Exercise
100 1.00 = :
e —Beta-blockers T — ACBIARRS intolerance Current New findings
o S —Nobeta-biociers o7 S —MNo ACEIARBs dati hall
Cumnulative e e e— recommen atlo'ns cha engehcurrem
survval 00 S e e for l:ﬁ_}_t};erapy in practice
probabilt - robabikty =~ ¥
Y 1 ~ P Yo CA
o T T T T T T T 0.00 oo
a 0 W 3w 4 N & Y 0 W m 4 s ; g W @ ®m @ W &
Survival ime (months) Survival time {months) = Survival ime: {months) = =
Mumber at risk Mumber at risic Mumberat riskc
Ma betablackers No ACEIARS: (IO T L R 1] o MRAs

EBetabiockers (ECEINRFE I T N N N i

HR 0.61 [95% Cl 045-0.83], P=0.002

Propensity score matched cohort constructed to assess
the assodation between treatment with beta-blockers
and risk of mortality in patients with a LVEF =40%

AaCEARE: 6] 684 556

HR 1.09 [95% CI10.93-1.26], P=0.283

Propensity score matched cohort constructed to assess
the association batween treatment with ACE/AR Bs
and risk of mortality in the overall population

n W I

HR 0.77 [95% CI 0.66-0.89], P<0.001

Propensity score matched cohort constructed to assess
the associstion between treatment with MRAs
and risk of mortality in the overall population

Cheng RK et al. EHJ 2023
loannou A et al. EHJ 2023



SGLT2-Inhibitoren

CENTRAL ILLUSTRATION Sodium-Glucose Cotransporter 2 Inhibitors in Transthyretin
Amyloid Cardiomyopathy

Study Design and Population
M - Mt - B
r <.
* ' *' o ytiiziog 16 vasablas 220 patients with ATTR-CM treated with SGLT2i
2,356 patients with L * ' *'

ATTR-CM 220 matched untreated controls with ATTR-CM

Main Findings
All-cause mortality . Slower decline in eGFR

l Cardiovascular mortality , 5 Attenuatedrisein

[oud: NT-proBNP
- HF hospitalization ‘ Lower loop diuretic
requirement
Safe treatment: 4.5% "
discontinuation rate over

Cardiovascular mortality

28 months and HF hospitalization

- ‘ : ;
‘ o Stable blood pressure
profile

Porcari A, et al. J Am Coll Cardiol. 2024;83(24):2411-2422.




Problematisch

— Digoxin: verstarkte Bindung des Amyloid, damit verstarkte Toxizitat (?)

— Nichtdihydropyridin-Kalziumantagonisten (Verapamil, Diltiazem): (auch durch
Bindung an Amyloid?) vermehrt Hypotonie und Synkopen



Kranhkeitsmodifzierende therapeutische Ansatze

il o
1. Suppression of TTR synthesis

@ « Liver transplantation (mTTR)

« Gene silencing (m & wt TTR)
o CRISP Cas9 Gene editing 3. Amyloid fibrils degradation Myocardial deposition
o siRNA: PATISIRAN;"VUTISIRAN (Helios +/- macrophage activation T

TTR mRNA A and B trials ongoing)
l @ o ASO: INOTERSEN*AKCEA-TTR- Antibodies anti TTR

LRX(CARDIO TTRansform trial ongoing)
4

—
—
2, TTR stabilizers s

@) * Non selective

o DIFLUNISAL Amyloid fibrils
* Selective

o TAFAMIDIS A0

o AG10 (ATTRIBUTE-CM trial ongoing) ‘@G‘*

TTR tetramer

s,
,

_
@‘Y /
%, #
LR 2\
% %, @9
LN pod
(*)
»

TTR folded monomer TTR unfolded monomer

Small oligomers

Olivotto et al. EHJ 2023



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

1.0 4

0.8 4 Pooled Tafamidis
Z
8 06
o
S
o Placebo
T :
g 041 All-cause mortality HR 0.70
@ CV-related hospitalizations RRR 32%

0.2 +

Hazard ratio, 0.698 (95% CI, 0.508-0.958); P=0.0259
0.0 5
0 3 6 9 12 15 18 21 24 27 30 33

Months from First Dose

Adaptiert nach:
Maurer MS et al.
NEJM 2018



Bedeutung der frihen Intervention bei der ATTR-Amyloidose

Arrhythmias J| System Disease Disease

Carpal , Spinal Neuropathy,

ther

Extra-Cardiac Amyloid Deposits

Tunnel Stenosis Orthopedic & §

: 0 v 0 .
"““\ Manifestations
0 '13 | ‘T

I onduction Valvular Heart il

«Stage A

i

-

Misfolded TTR: Age-Related,

ATTRv, Hormonal (?), Other Factors ¢

7

Griffin JM at al. JACC 2021

Recommendations for cardiac amyloidosis

Recommendation

Class Level

or wild-type transthyretin cardiac amyloidosis and NYHA class I-1l is recommended to reduce progression

Treatment with a TTR silencer (vutrisiran) or stabilizer (tafamidis or acoramidis) for patients with variant .
1

of symptoms and the risk of CV hospitalization and all-cause death.

f

Onset
of disease

T

Onset of early symptoms

Late diagnosis
of the symptomatic

‘heart failure’ patient



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

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

Vyn daqe[® / ATTR-CM (Herz) 1x taglich Reine CHF 110'000.-
Vyndamax® Stabiliser el (el kardiologische
(Tafamidis) Zu.la.ssu“ng; keine
Indikation fur
Neurologie
Beyonttra® ATTR-CM (Herz) 2x taglich Seit 2026 auf CHF 91'000.—
(Acoramidis) Silencer 2 Tabletten (oral) Spezialitatenliste (SL).
Amvuttra® ATTR-CM & hATTR- Allg 3 Monate Kardiologische unfi ‘ CHF 338'700.—
(Vutrisiran) PN Spritze (s.c.) neurologische Indikation
Silencer (siRNA)
On pattro® hATTR-PN Alle 3chhen GeV\./icht'sgbhéng'ig; Gabe CHF 350'000.- bis
Infusion (i.v.) nur in Klinik/Praxis. 450'000.-

(Patisiran) Suppressor (siRNA)



Unsolved issues

regarding ATTR-CM
specific therapies

Figure 5 Unresolved questions regarding transthyretin cardiac amyloidosis-specific therapies

State of the art review: Gonzales-LopezE. etal: European Heart Journal (2025) 46, 999—1013



Einleitung und Begleitung einer krankheitsmodifizierenden Therapie in dafur
spezialisierten Zentren

Medizinische Daten. Die Di: wurde nac i durch (zwing durchzufiihrende di ische M
D Ausschluss AL-Amyloidose D Knochenszintigraphie (Perugini Grad 2-3)
D Echokardiographie (z. B. typisches typisches Strain-Muster)

Eine Biopsie mit histologischem Nachweis ven Transthyretin-Amyleid wurde durchgefihrt weil:

|:| Unklarer/funsicherer Szintigraphiebefund undfoder

D Kein eindeutiger Ausschiuss der AL-Amyloidose und/oder

I:I Kein eindeufiger Befund in der kardialen Bildgebung

Vor Therapiebeginn: Einschl en (milssen kumulativ erfillt sein):

NYHA-Klasse I-I O Ja | Nein
Mindestens eine verangegangene Hospitalisation aufgrund von D Ja D Nein

Herzinsuffizienz und/oder Episede einer symptomatischen dokumentierten
Herzinsuffizienz

Die Lebenserwartung von mindestens 2 Jahren (in der ATTR-ACT-Studie
zeigte sich ein Vorteil der Mortalitit nach einre Behandlungsdauer

NT-pro BNP Konzentration pafml (gemass Limitatio gefordert: = 600 pg/ml)

Distanz gemass 6-Minuten-Gehtest m (gemdss Limitatio gefordert: = 100 Meter)

mit Tafamidis von rund 18 Monaten) D Ja D Nein
Ausschlusskriterien:

Herz- oder Lebertransplantation in der Vorgeschichte D Ja D Nein
Implantierte «mechanic assist devices» (LVAD, RVAD, BiVAD) [ Ja J Nein
Andere spezifische Arzneimittel zur Behandlung der

Transthyretin-Amyloidose (z. B. Patisiran, Inotersen) D Ja |:| Nein
Patienten mit Niereninsuffizienz (glomerulare D Ja D Nein

Filtrationsrate < 25mL/Min./1.73 m2)

Zentrum, das in der BAG-Liste (siehe auch Limitatio) der Zentren aufgefilhrt ist, welches eine Behandlung mit Vyndaget®*61mg
durchfiihren kann (bitte auswahlen):

[Kantonsspital 5i. Gallen
Universitatsspital Basel
Inselspital Bern
Kantonsspital Freiburg
HUG Genf

CHUV Lausanne
Luzerner Kantonsspital
EOC Ticino Lugano
Kantonsspital 8t. Gallen
Stadtspital Triemli Ziirich
Klinik Hirslanden Ziirich

yndagel®(Tafamidis)_d_6&




Was ist mit unseren beiden 69-jahrigen Patienten passiert?

— Innenarchitekt, NYHA Il
ATTR-Amyloidose, 8 Jahre spater: NYHA Il, LVEF unverandert (unter
Tafamidis und Grunteeextrakt), CRT-D seit einem Jahr wegen SSS

— Geschaftsmann, antriebslos und hoher Puls
AL-Amyloidose bei multiplem Myelom, 7 Mo nach ED verstorben



Kardiale Amyloidose — Take home

« Jeder 7. HFpEF-Patient uber 75 J. hat eine ATTRwit.

« 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.

Health
Ostschweiz



Kardiale Amyloidose — Take home

— bei Verdacht Ausschluss AL, Diagnose dann i.d.R. mit Echo und
Szintigraphie
— Der Ausschluss der AL-Amyloidose gehort zum routinemassigen
diagnostischen Vorgehen (mit allfalligem Nachweis einer seltenen AL-
Amyloidose mit entsprechenden rasch einzusetzenden therapeutischen

Massnahmen)



Take home - Medikamente

* Niedrig dosiert Betablocker, MR-Antagonisten, SGLT-2-Inhibitoren konnen bei
HFpEF-Symptomen eine positive Wirkung haben - Ca-Hemmer Typ
Calciumantagonisten Verapamil/Diltiazemund Digitalis sind bei ATTR-Patienten oft
schadlich oder gar toxisch sind (Fixierung des Schlagvolumens, Bindung an
Amyloidfasern).

* Der Einsatz von krankheitsmodifizierenden Medikamenten, in erster Linie TTR-
Stabilisator (Tafamidis) und «Silencer» (Acoramidis) kdnnen bereits abgelagertes
Amyloid kaum abbauen, sondern hemmen die weitere Entstehung und konnen

Krankheitsverlauf stoppen/verzogern.

Health
Ostschweiz



KOMPLIKATIONEN UND

——— DIAGNOSE ——-— ———— BEHANDLUNG —— ~—————— KOMORBIDITATEN
o £% Krankheitsmodifizierende ‘ AF tritt haufig auf und
o 0 ist schwer zu behandeln

Therapien stehen zur Verfligung ‘

| Zuerst AL
! ausschliessen e -. 6

ATTR-CM lasst i
sich oft nichtinvasiv ®--~. _:
diagnostizieren

Die Schwelle zur Antikoagulation
sollte niedrig sein

Eine friihzeitige
Diagnose ist s 48
entscheidend

Reizleitungsstorungen
sind haufig

Kardiale Amyloidose

Herzinsuffizienz-Therapie ist
nach wie vor wichtig

AS und ATTR-CM
treten haufig
gemeinsam auf

Systematisch denken e-- o

Abb. 1:
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Haben Sie Fragen?

hans.rickli@h-och.ch
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