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PRESENTAZIONE

Uomo di 59 aa, razza caucasica. In anamnesi presentava

B-Thalassemia minor ed Ipertensione Arteriosa Essenziale.

Dispnea ingravescente da 4 mesi. Dolore toracico di nuova

insorgenza. Calo ponderale e astenia.

Terapia Domiciliare: omeprazolo 20mg/die, olmesartan

medoxomil 20mg/die.




ESAME OBIETTIVO

Esame obiettivo generale: nulla di rilevante se non la presenza di pallore

cutaneo.

Esame obiettivo linfonodale: assenza di linfoadenomegalie delle stazioni

linfonodali superficiali.

Esame obiettivo cardiovascolare: toni validi, soffio sistolico (2/6L) sul

focolaio mitralico.

Esame obiettivo del torace: emitoraci mobili e simmetrici, FVT

normotrasmesso, SCP e basi mobili, MV fisiologico.

Esame obiettivo del’laddome: addome lievemente globoso per adipe e

presenza di epatomegalia.

TC: 36°C - PA 120/70 mmHg - FC 70 bpm r — Sp O2 98% in aa.
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[Obstructnve Airways Disease ] 4/

(D-Huse Parenchymal Lung Dnseases]

causes

Pulmonaryj)edema

4l

mechanisms

overlap (lncreased pulmonary capillary pressure)

[Pulmonary Vascular Occlusive Diseases ] A Echocardiogram

Pulmonary Function Tests

[ Decreased plasma oncotic pressure]

[lncrcascd negativity of interstitial prcssure]

[Dlseases of the Chest Wall or Respiratory Muscles )

) Altered alveolar-capillary membrane permeability
(Acute Respiratory Distress Syndrome)

—P[Unknown or incompletely understoodJ

¥ Lymphatic insufficiency




VALUTAZIONE INIZIALE

ECG: ritmo sinusale a FC 70 bpm. Asse del QRS a -60°. BAV di I grado.
Emiblocco anteriore sinistro. Normale la fase di ripolarizzazione ventricolare

QT 400 msec QTc: 432 msec.
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VALUTAZIONE INIZIALE

Aralisi Rautan Unath Valore di Rfermeno
TEMPO DI PROTROMBINA SUPP 9 % 70-120

12 seC

108 INR
TEMPO DI TROMBOPLASTINA PARZIALE (PTT) 30 “e 2593686
FIBRINOGENO kX)) mo'di 200 - 200
VELOCITA' DI ERITROSEDIMENTAZ. prim 6 mevh FINO A 30 MMH
EMOCROMO CONPLETO
GLOBUL! BIANCHI 6,53 x10A38L §.2-124
GLOBULI ROSSI 5585 x10M6AL 4761
EMOGLOBINA - 102 gL 14-18
EMATOCRITO - 340 % 4z-52
MCV - 814 fl B1.99
MCH - 18,5 P -3
MCHC - 30,1 oL 31-37
ROW - 155 % 1156145
HOW - 324 gL 22-32
PIASTRINE 181 x 1073l 130 - 420
MPV 19 L T0-18
POW - 173 % 25-65
PCT 0,14 % 0.12-0.36
%NEUTROFILI - 806 % 40.74
ULINFOCITI - 13,7 % 19-48
%AMONOCITI 3.7 % 34-9
REOCSNOFIL 09 % 0-7
WEBASOFL 03 % 0«15
NLUC 09 % 0 -4
SNEUT 5,26 x 103l 19-8
SLYMPH - 089 x10°SuL 09-52
EMONO 0,24 x 10730 0,181
SEOS 0,06 x 10453 0-08
#BASO 0,02 x10°3uL 0.02
2.UC 0,06 X103 004

Elettroforesi delle siero proteine: albumina
67.5% (55.8-66.1), alfa1l 4.7 % (2.9-4.9), alfa2
11.2% (7.1-11.8), betal 6.4% (4.7-7.2), beta2

3.3% (3.2-6.5), samma 6.9% (11.1-18.8).

Esamo Risultato Unith Misura Valori di riferimanto
METAROLITI
UREA 45 mldL (v0-60)
ACIDO URICO 5.6 modL DA77
ALBUMINA 40 Qi Po-49)
COLESTEROLO HDI 42 mold =30
COLESTEROLO 128 mgldl («200)
CREATININA * 0,06 mg/dl 10,70 - 1,20)
GLUCOSIO 20 mgldl (74 < 100}
PROTEINE TOTALI LR} Qi 100.85)
TRIGLICERICI s moidl (*60)
BILIRUBINA TOTALE 044 mgldl 110)
BILIRUBINA DIRETTA o mplal [+0,%0)
BILIRUBINA INDIRETTA 0,23 mg/dl [«1.90)
ENZIMI
ALT/GPT 25 un 1< 41.00)
AST/IGOT 1% Ui <400
CK 146 un 10190
GAMMA GT 20 un 8:01)
LATTICODFIDROGENAS n7 o 1240 - 400)
ELETTROLITI
CALCIO 06 mgldL 8.6-%02
FOSFORO 37 mgldl 127-45
MAGNESIO 20 mg/dl 11.58-255)
POIASSIO 45 mmolL [350-5,10)
SODIO 144 mmolL 137 - 135)
MARCATORI TUMORALI
PSATOTALE 0,455 ng/mi l<4]
PSALIBERO on ng'mi
ANEMIA
FERRO t 46 meg'dl 161.180




VALUTAZIONE INZIALE

RX Torace: non alterazioni pleuro-parenchimali in atto.

Spirometria: prove di funzionalita respiratoria nella norma. Nella norma la

capacita di diffusione A-C del CO secondo metodica SB.




S| RICONOSCE CIO CHE SI CONOSCE...

EcocardiocolorDoppler: cardiomiopatia con ipertrofia concentrica con pareti
iperecogene (SIV 1,5cm — PP 1,3cm), pattern diastolico di tipo restrittivo (E/
e’ 21) e ingrandimento biatriale (LAVI 35ml/mq — Area Atrio Destro 20

cmgq), ispessimento dei lembi mitralici e tricuspidalici, senza riduzione degli

indici di funzione ventricolare sinistra (FE 60%S). Riduzione del GLS.




Patologia da accumulo?




BASTA COSI?

Troponina T-Hs 0.028ng/ml (1)

NT-proBNP 898 pg/ml (1)

B2 microglobulina 2.18mg/L (1)

Catene leggere K urinarie 185mg/L (1)

Catene leggere k sieriche 1.14 g/L

Immunofissazione nella norma




COSA FARE A QUESTO PUNTO?




IL CONTRASTO CHE AIUTA...

Risonanza Megnetica Cardiaca: ipertrofia settale anteriore e parete inferiore.
Nelle sequenze T2 pesate: aree di iperintensita come da edema. Nelle
sequenze tardive T1 pesate dopo somministrazione di gadolinio: aree di
iperintensita a livello della parete inferoposteriore basale, setto apicale
intramiocardico e sfumata immagine a doppio binario. Pattern da

verosimile amiloidosi cardiaca.




CONCLUSIONI

BOM: plasmocitosi midollare CD 138+.

Biopsia del grasso periombelicale: presenza di depositi di amiloide.

DIAGNOSI: Smoldering Multiple Myeloma complicato da Amiloidosi

Cardiaca da catene leggere di tipo k.




DISCUSSIONI E CONCLUSIONI

Suspected Heart Failure
Dyspnea on exertion

Orthopnea
Paroxysmal Nocturnal Dyspnoea
Peripheral oedema
Pre-syncope/syncope
Cardiac MRI . > Echocardiography
Increased LV wall thickness Increased LV wall thickness
Elevated native T1 ‘Speckled” myocardium
Sub-endocardial or transmural LGE Diastolic dysfunction
Elevated ECV fraction Reduced GLS
Apical sparing GLS pattern
Suspected CA
Serum and urine immunofixation, serum free light chain assay
Monoclonal protein present?
I |
YES NO
Review of CMR Bone Scintigraphy with %™ Tc-DPD/PYP/HMDP
CMR negative CMR positive 0 1 2-3
CA unlikely Consider tissue CA unlikely Specialist Assessment Cardiac ATTR CA

biopsy for typing
Histological sampling and TTR genotypingto
typing of amyloidosis determine type

Curr Cardiol Rep. 2019; 21(9): 108.




DISCUSSIONI E CONCLUSIONI

L’Amiloidosi fa capo ad un gruppo di patologie caratterizzato dal deposito
di fibrille di amiloide in diversi tessuti del corpo come fegato, rene e
cuore.

L’Amiloidosi Cardiaca € una malattia causata dalla precipitazione di
proteine amiloidi (AL: amiloidosi da catene leggere/ATTR: amiloidosi da
transtiretina) nella matrice extracellulare del miocardio; talora difficile da
diagnosticare, se non con la biopsia che evidenzia i depositi, per la
mancanza di spemﬁche manifestazioni cliniche.

I1 coinvolgimento cardiaco conferisce alla Ipatologla un significativo
impatto su mortalita e morbilita. Infatti nelle forme AL si assiste ad una

rapida progressione con prognosi infausta, le forme ATTRwt invece sono
croniche e meno severe.

Un grande sforzo € necessario per ridurre il tempo di diagnosi ed iniziare
un trattamento adeguato per migliorare la prognosi.

ESC - Left atrial structure and function in cardiac amyloidosis




DISCUSSIONI E CONCLUSIONI

Rimane importante contestualizzare la dispnea,
sintomo molto comune, con gli aspetti ecocardiografici
nei pazienti con scompenso cardiaco a frazione di
eiezione preservata.

Il razionale utilizzo delle tecniche di imaging (TTE e
CMR) € importante per il riconoscimento dei segni che
possono essere suggestivi di amiloidosi cardiaca
(ingrandimento bi-atriale, ipertrofia ventricolare sinistra,
iperecogenicita delle pareti, pattern diastolico restrittivo,
ispessimento dei lembi delle valvole atrioventricolari).




