
2-10-2024

1

GrACE

Cardiale amyloïdose vanuit klinisch 
perspectief

CONGRES “KLOPPEND HART”

1 OKTOBER 2024

HANS NIENHUIS, INTERNIST

GrACE

Stelling 1

A. Amyloïdose is de naam van een groep van eiwitstapelingsziekten

B. Amyloïdose is de naam van een groep van eiwitvouwziekten
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Amyloïdose

 Groep van ziekten waarbij eiwitten door een 
afwijkende vouwing extracellulair afgezet 
worden als onoplosbaar fibrillair materiaal 
(amyloid)

 Kleurstof Congorood bindt aan deze fibrillen

 Orgaandisfunctie of –falen ten gevolge van 
amyloïddepositie

Schmidt et al. Nature Com, 2019.

Gillmore en Hawkins. Thorax, 1999.
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Stelling 2

A. Amyloïdcardiomyopathie is een manifestatie van AL- of ATTR-
amyloïdose

B. Amyloïdcardiomyopathie kan een manifestatie zijn van 
verschillende typen systemische amyloïdose
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Cardiale amyloïdose

Dubrey and Comenzo. Q J Med 2012;105:617–31. Garcia-Pavia et al. Eur Heart J 2021; 42:1554-1568

GrACE

Pathogenese ATTR en AL amyloïdose
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Stelling 3

Kenmerkend voor cardiale amyloïdose is:

A. Hartfalen met behouden kamerfunctie

B. Hartfalen met verminderde kamerfunctie

GrACE

Hartfalen

Toth et al. Postgraduate Medicine 2020; 133:140-145
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Denken aan cardiale amyloïdose

Nativi-Nicolau, Maurer. Current Opinion in cardiology 2018;5:571-579.

 ECG: ritme- en geleidingsstoornissen, discrepant lage 
voltages, pseudo-infarct patroon

 Echo: 
 verdikte wanden,

 diastolische disfunctie met behouden systolische 
kamerfunctie, 

 verminderde global longitudinal strain met apical 
sparing,

 pericard effusie

 ‘sparkling’

 MRI: verdikte wanden met diffuse subendocardiale of 
transmurale  late gadolinium enhancement

GrACE

Klinische presentatie

Nativi-Nicolau, Maurer. Current Opinion in cardiology 2018;5:571-579.
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Rode vlaggen

Garcia-Pavia et al. Eur Heart J 2021; 42:1554-1568
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Stelling 4

De belangrijkste pijlers om de diagnose cardiale amyloïdose te 
bevestigen zijn:

A. Echo cor, MRI-scan, biopt

B. Botscan en bepaling van M-proteïne en vrije lichte ketens, biopt

11

12



2-10-2024

7

GrACE

Bevestigen diagnose en typering:

Aantonen of uitsluiten 
ATTR-amyloïdose

Uitsluiten 
AL-amyloïdose

Aantonen en typeren 
amyloïd

Differentiëren erfelijke 
versus wild-type ATTR
Andere efelijke typen 

amyloïdose

Botscan 
Tc-99m–HDP, -DPD of 

PYP scintigrafie
Bloed- en 

urineonderzoek
M-proteine, BJ en 
vrije lichte ketens
Op indicatie BM-

onderzoek

Biopt
(Congorood en 

typering)
Genetisch onderzoek

GrACE

Garcia-Pavia et al. European Heart Journal 2021; 42:1554-1568 
Gillmore et al. Circulation 2016;133:2402-2412
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Amyloïd aantonen en typeren

 Myocardbiopt: hoogste sensitiviteit, klein risico op ernstige 
complicaties

 Buikvetbiopt  icm klinische verdenking cardiale 
amyloïdose (echo, MRI, biomarkers)

 Typering: immuno(histo)chemisch, Massaspectometrie, 
Immuno-electronenmicroscopie

 Bij negatief biopt maar blijvende verdenking cardiale 
amyloïdose revisie door ervaren patholoog!

GrACE

Casus 1, 74-jarige man

 Anamnese: was aan het wadlopen maar moest enkele malen stoppen 
om op adem te komen. Geen pijn op de borst maar wel sinds laatse
maanden dyspnoe d’effort

 Voorgeschiedenis: 2004: bilateraal carpaal tunnelsyndroom wv CTS-
release bdz. 2017: atriumfibrilleren.

 Aanvullend onderzoek:

 Lab: troponine T 38 ng/L, NT-proBNP 2058 ng/L, CRP en D-dimeer 
normaal.

 ECG: AF 80/min, RBTB

 X-thorax: vergroot hart, enkele Kerley-B lijntjes
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Vervolg casus 1, 74-jarige man

 CAG: geen significant coronairlijden

 Echo:

Liu et al. Eur J Med Res (2016) 21:21

GrACE

Garcia-Pavia et al. European Heart Journal 2021; 42:1554-1568 
Gillmore et al. Circulation 2016;133:2402-2412
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Vervolg casus 1, 74-jarige man

Botscan: Tc-99m HDP

Botscan: Tc-99m HDP

SPECT-image: tracer opname 
myocard

GrACE

Vervolg casus 1, 74-jarige man

 Geen M-proteïne, VLK kappa en lambda normaal, geen BJ eiwit

 Genpanel amyloïdose: geen pathogene mutatie

Conclusie: wild-type ATTR-amyloïdose gekenmerkt door cardiomyopathie 
en CTS

 Behandeling met tafamidis gestart. 3 jaar later: klinisch stabiele 
situatie
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Casus 2, 64-jarige man

 Voorgeschiedenis: 

2008: hypertensie

2020: artrose wv totale heupprothese. Nadien onverklaard gewichtsverlies.

2021: (aug) atriumfibrilleren. Echocardiografie: evidente LVH geduid bij 
hypertensie

2021: (sept) controle echo: sterke verdenking op amyloïdose

2021: (nov) MRI-scan: verdikte wanden, restrictief contractiepatroon met 
LGE aankleuring.  Botscan: geen cardiale tracerstapeling. 

2021: (dec) opname ivm toenemende dyspnoe d’effort. 

GrACE

Vervolg casus 2, 64-jarige man

 A/ Sinds heupoperatie in 2020 niet meer goed 
opgeknapt. 10kg afgevallen. Kortademig bij 
geringe inspanning.

 LO/ Spoortje pitting oedeem. Pulmones: 
basaal crepiteren. 

 AO/

 ECG: atriumfibrilleren. Microvoltages 
extremiteitsafleidingen

 X-thorax: versterkte longvaattekening

 Laboratoriumonderzoek: NT-proBNP 1609, 
Troponine T 70, geen M-proteïne aantoonbaar
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Vervolg casus 2, 64-jarige man

 Analyse UMCG:

 Laboratoriumonderzoek: Trop T 83, NT-proBNP 19682, 
kreatinine 110. 

 Buikvetbiopt: Congorood 3+

 Beenmergdiagnostiek: 27% monoklonale plasmacellen 

 SAP-scan: amyloïdstapeling in lever en milt

 Conclusie: AL-amyloïdose, type kappa, gekenmerkt 
door depositie in het hart, milt en de lever 

GrACE

Vervolg casus 2, 64-jarige man

 Behandeling met daratumumab/bortezomib/dexamethason 
gestart

 Na 1e kuur opname met een wegraking bij hypotensie. Te zwak om 
behandeling te continueren. Palliatief beleid gericht op comfort. 
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Mayo revised prognostic stage AL-amyloidosis

1. Kumar et al. J Clin Oncol 2012;30:989-95
2. Wechalekar et al. Blood 2013;121:3420-7 
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Conclusie

 Amyloïdose is de naam van een groep van eiwitvouwziekten

 Amyloïdcardiomyopathie in de meeste gevallen een manifestatie van ATTR- of 
AL-amyloïdose

 Rode vlaggen:  dikte linkerventrikelwand ≥12 mm in combinatie met o.a. CTS, 
aortaklepstenose, man>65. 

 Diagnostiek: Botscan en bepalen M-proteïne in bloed en urine en bepaling 
van vrije lichte ketens, en in een deel van de gevallen een biopt

 Vroege diagnose betere uitkomst  behandelbare ziekten
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