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AMILOIDOSI CARDIACA:

IMPARA A DECIFRARE
| SEGNALI DEL CUORE.

Cos’e I'amiloidosi cardiaca?

L'amiloidosi cardiaca € una malattia rara le-
gata all'accumulo nel cuore di una sostanza
detta amiloide costituita da proteine insta-
bili che formano delle fibrille insolubili cioe
non degradabili.

Nel tempo queste fibrille si depositano ne-
glispazitra le cellule del cuore, compromet-
tendone la funzionalita®.

Quali conseguenze
ha I'amiloidosi cardiaca?

L'accumulo di fibrille nel tessuto musco-
lare del cuore comporta una serie di pro-
blemi: incrementa lo spessore delle pareti
dei ventricoli, che diventano piu rigide, ne
riduce l'efficienza contrattile e ne altera |l
rilasciamento®.

Quanti tipi di amiloidosi
cardiaca si conoscono?

Una delle forme piu comuni di amiloidosi
e I'amiloidosi da catene leggere (AL), una
forma non ereditaria legata all'accumulo
di frammenti di anticorpi (immunoglo-
buline) prodotti nel midollo osseo dalle
plasmacellule. L'altra forma principale e

I'amiloidosi da transtiretina (ATTR) nella
guale e coinvolta la transtiretina, una pro-
teina secreta dal fegato che normalmente
trasporta gli ormoni tiroidei e il retinolo!.
A sua volta, questo tipo di amiloidosi si
divide in una forma ereditaria o mutata
(hATTR o VATTR), causata da una muta-
zione del gene della transtiretina, e in una
forma acquisita o wild-type (WtATTR) di
Cui Nnon sono ancora ben note le cause®.

Quali sono i fattori di rischio?

Per la forma ereditaria, che colpisce sia uo-
mini che donne il fattore di rischio & una
storia familiare di amiloidosi da transtire-
tina (ATTR), mentre per la forma acquisita
o wild type, piu diffusa nella popolazione
maschile, il fattore di rischio predominan-
te sembra essere l'eta (i sintomi insorgono
generalmente dopo i 60 anni)'

Perché @ importante
una diagnosi tempestiva?

L'accumulo di fibrille nel cuore & un pro-
cesso progressivo che, se non trattato,
pud causare un danno cardiaco irre-
versibile. Spesso perd i sintomi dell'ami-
loidosi, malattia rara e poco conosciuta,
vengono confusi con quelli di altre pato-
logie cardiache?.

Come si arriva alla diagnosi?

L'amiloidosi cardiaca da transtiretina
(ATTR) spesso viene sospettata dopo esa-
mi cardiaci di routine (elettrocardiogram-
ma, ecocardiogramma). La conferma del-

la diagnosi richiede esami piu specifici:
risonanza magnetica cardiaca, scinti-
grafia cardiaca con tracciante osseo,
biopsia cardiaca, test genetico®.

Dove si puo ottenere

un percorso di diagnosi

e gestione specifico?

La diagnosi e la gestione delllamiloidosi
cardiaca da transtiretina sono in capo
ai Centri di Riferimento, presso cui il
paziente viene indirizzato a seguito di
un sospetto di amiloidosi cardiaca da
transtiretina (ATTR).
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