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CONFLITOS DE INTERESSE

DE ACORDO COM A NORMA 1595/2000 DO CONSELHO FEDERAL DE MEDICINA E A RESOLUGAO 96/2008 DA
VIGILANCIA SANITARIA, DECLARO QUE:

( ) ATUO EM ESTUDOS CLINICOS E OU EXPERIMENTAIS SUBVENCIONADOS PELO (A):
(X) SOU CONFERENCISTA/PALESTRANTE DO LABORATORIO PFIZER

( ) ESCREVO MATERIAL CIENTIFICO PARA OS WYETH INDUSTRIA FARMACEUTICA LTDA
( ) NAO EXISTE CONFLITO DE INTERESSE, EM MINHA PARTICIPACAO

"A APRESENTAGAO A SEGUIR E DE MINHA EXCLUSIVA RESPONSABILIDADE, TODA E QUALQUER IMAGEM, TEXTO E/
OU CONTEUDO QUE NAO SEJAM DE MINHA AUTORIA ESTAO ADEQUADAMENTE REFERENCIADOS. A PRESENTE
CONTRATAGCAO NAO EXERCE INFLUENCIA OU PREJUDICA A MINHA INDEPENDENCIA NO QUE SE REFERE AO
EXERCICIO DE MINHAS ATIVIDADES PROFISSIONAIS."
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AMILOIDOSE CARDIACA - UMA DOENGCA SUBDIAGNOSTICADA

ONDE ESTAO OS PAC

3

v
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> )"__ YT e e TS

IENTES?

s e >40% dos pacientes tem o diagndstico

apenas apos visitar 24 médicos!
e >37/% dos pacientes sdo diagnosticados >

12 meses apods inicio dos sinfomas?

o] - Tratomentos especificos (precoces: Tafamidis /
; "\- :\)5: &

e S | o ¢
Qg Pafisiran)
Reduzem progressao da doencga

Melhoram qualidade de vida + sinfomas e reduzem
mortalidade

1- Gonzalez-Lopez E, et al. Eur Heart J 2015;36:2585-25%4.
2- Lousada |, et al. Adv Ther. 2015




DAsSd AMILOIDOSE CARDIACA - DOENGCA SUBDIAGNOSTICADA

CASO CLINICO

Paciente de 83a, HAS, dispneia aos moderados esforcos.
Procura emergéncia por importante piora funcional apds esforco fisico mais intenso

Smatias SIV = 1.6cm
PPVE =1.4cm

Cortesia
Dra. Marcella Iso
Dr. Sergio Salles Xavier %

Cortesia: Dra. Marcella Iso, Dr. Sergio Salles Dr. Gabriel Can
Xavier, Dr. Gabriel Camargo

| e
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DAsAd AMILOIDOSE CARDIACA - DOENGCA SUBDIAGNOSTICADA

CASO CLINICO

Disfuncdo diastdlica grau 2 (pseudonormal).
iAumenTo do AE (45ml/m?2)

LLLLLLLL
LLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLL

- Quantos pacientes como este recebbemos todos os dias
| como ICFEp em nossas emergéncias / consultoriose

Cortesia: Dra. Marcella Iso, Dr. Sergio Salles Xavier, Dr. Gabriel Camargo




DAsSd AMILOIDOSE CARDIACA - DOENGCA SUBDIAGNOSTICADA

CASO CLINICO

FE préservodo. Strain global limitrofe, porém com nitida alteracdo em segmentos médio-basais
; (gradiente apical-basal) com padrdo de "apical sparing”

DummyPatiD!

RELAPS: St Apical / (St medial + St basal) PAANEEREICKCEN KX C2 K1)

Cortesia: Dra. Marcella Iso, Dr. Sergio Salles Xavier, Dr. Gabriel Camargo

FLAG!
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AMILOIDOSE CARDIACA - DOENCA SUBDIAGNOSTICADA

CASO CLINICO

RM cardiaca - FE VE normal, HVE concéntrica, realce tardio heterogéneo
;(godoll'nio) com predominante distribuicGo mesoepicdrdica, envolvendo

j segmentos médio-basais do VE

d Cintilografia com PYP + (Amiloidose ATTR-wt)

Realce ’ (e
Tardio

LGE N

‘

Tardio

Cortesia: Dra. Marcella Iso, Dr. Sergio Salles
Xavier, Dr. Gabriel Camargo

Agradecimentos:
Dra. Marcella Iso
Dr. Sergio Salles Xavier

Dr. Gabriel Camargo

Tratado com Tafamidis - NYHA | apos 9 meses




DAsd PAPEL DO ECO NO DIAGNOSTICO DA AMILOIDOSE:

w|® Subdiagnésticol
\*—aﬁ - .

« Exame de primeira linha: “#echofirst”

Lo ym—
o0

« Redflags para o diagndstico: sao bem conhecidos? (=

L.

~ "Sem o uso do strain ndo tenho dados ao ECO para suspeitar”... @

A

®



DASA CASO CLINICO

PACIENTE 71 ANOS, MASC HAS, DM2. DISPNEIA PROGRESSIVA, COM
INTERNACAO POR IC 2X NO ULTIMO ANO. IMPLANTE DE MP POR BAVT.
ECG COM BAIXA VOLTAGEM EM PRECORDIAIS

g V

L 2
1 SIvd 2.4cm

DIVEd 42cm A oA

PPVEd 2.1cm '

\?g/f(?eich) Séi)crrr: S'V - 2.4CM
(Teich)

Fefteic) PP=2.1CM

Delta D 17%

SV(Teich) 29 ml
Massa VEd (ASE) 500.72 g
Ind Massa VEd (ASE)  311.01 g/m2
RWT 1.02




DASA CASO CLINICO

FENOTIPO HIPERTROFICO

+

EF Biplane 48 %
FE — 48% LVEDV MOD BP 83 ml
LVEDVInd MODBP  51.78 ml/m2
LVESV MOD BP 44 ml
LVESVInd MOD BP ~ 27.07 ml/m2
LVEF MOD A2C 49 %
SV MOD A2C 41 ml

2 LVLs A2C 7.4cm
LVESV MOD A2C 43 ml
LVLd A2C 9.2cm
LVEDV MOD A2C 84 ml




CASO CLINICO

) *
av Veloc. E VM 1.00 m/s

T.Des.VM

204 ms

E’SEPTAL=2CM/S
.- +

o
E/E'Lat  25.26
1 E'lat  0.04m/s

NT-PROBNP =4.600 PG/ML

E’ LAT =4CM/S

\/ v \/ .



DASA CASO CLINICO

Laudo Possivel:
Aumento atrial esquerdo
Ventriculo esquerdo de dimensdoes normais e
hipertrofia de suas paredes.
Disfuncao sistdlica leve as custas de hipocinesia
difusa das paredes.
Disfuncao diastdlica grau Il (padrao pseudo normal), ESSE LAUDO AJUDA O CLINICO NO

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO E

com sinais de aumento das pressoes do AE PLANEJAMENTO TERAPEUTICO?

Espessamento valvar mitro-adrtico, com
regurgitacao mitral leve

Veia cava inferior levemente dilatada, com variacao
respiratoria preservada.

Regurgitacao tricuspide leve, com PSAP estimada
em 45mmHg

Leve derrame pericardico




DAsd CASO CLINICO

VAMOS OLHAR UM POUCO MAIS ESTE EXAME......
INDEPENDENTE DO USO DO STRAIN!

16/06/2023 09:38:53

| ESPESSAMENTO DO SEPTO |
| ~ INTERATRIAL



DAsAd CASO CLINICO

" INFILTRACAO DA PAREDE | | ESPESSAMENTO DAS VALVAS |
ATRIAL , | ATRIOVENTRICULARES

ASPECTO BRILHANTE DO
MIOCARDIO




DAsd CASO CLINICO

{ PIOR FUNGCAO BASAL |

comal
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“APICAL SPARING RADIAL”




CASO CLINICO

DERRAME PERICARDICO
“HIPERTROFIA DO VD”

10~ - ‘..

-
-
e o
-

)
>
-

- | ALTERAGCAO FUNGAO LONGITUDINAL DO VD

& ° *
0.06 m/s 1 TAPSE 1.1cm

p 0.01 mmHg

S’ VD =6CM/S | | TAPSE=1,1CM

F"ov\ / f\" ,_D




DAsAd CASO CLINICO

e Considerar a possibilidade de miocardiopatia infiltrava / amiloidose

Laudo alternativo:

Aumento atrial esquerdo (VAEi, FEAE) - strain AE

Ventriculo esquerdo de dimensdes normais e aumento concéntrico da espessura de suas
paredes, com aspecto granular do miocardio.

Disfuncdo do VE as custas de hipocinesia difusa das paredes, mais acentuada em segmentos
basais, com débito sistdlico indexado (SVi) = 23ml/m2 (baixo débito cardiaco). strain VE
Aumento das espessuras do VD, com reducao do componente longitudinal de sua funcao
(+ strain VD, se possivel) -+ strain VD

Disfuncédo diastdlica grau Il (padrao pseudo normal), com sinais de aumento das pressdes do
AE -+ strain AE

Espessamento valvar mitro-adrtico, com regurgitacao mitral leve

Veia cava inferior levemente dilatada, com variacao respiratoria preservada.

Regurgitacao tricuspide leve, com PSAP estimada em 45mmHg.

Espessamento do septo interatrial




DASA CASO CLINICO

ACHADOS SUGESTIVOS DE AMILOIDOSE CARDIACA - EXAMES COMPLEMENTARES

Aumento da espessura ventricular (SIV > 12 mm)

Aspecto granuloso/hiper-refringente do miocardio espessado
Espessamento das paredes do VD, aléem do VE

Dilatacdo biatrial

Espessamentos valvulares e de septo interatrial

Disfuncao diastolica (padrao restritivo)

Deformacao miocardica longitudinal alterada de padrao regional poupando
0 apice (apical sparing)

Relacdo de captagao coragao/contralateral > 1,5 positiva faz diagnéstico de ATTR, sem necessidade de BEM
Captagdo de *"Tc-pirofosfato nas paredes do coragéo confirmada por Até 30% das AC forma AL podem exibir cintilografia positiva

imagens de SPECT Cintilografia cardiaca com *"Tc-pirofosfato negativa nao afasta o

diagnéstico de amiloidose cardiaca SIMOES MV ET AL ARQ BRAS CARDIOL 202 1
BEM: bidpsia endomiocérdica; SIV: septo interventricular; GLS: strain global longitudinal; SPECT: cintilografia pelo método tomografico de emissdo; ? : :

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.




AWARENESS DE AMILOIDOSE CARDIACA - RED FLAGS - ESC

DAsd

SUSPECT

Screen if

_/

Heart failure in > 65 years

Aortic stenosis in > 65 years

Hypotension or normotensive if previously hypertensive

Sensory involvement, autonomic dysfunction
Peripheral polyneuropathy

Left Ventricular Proteinuria
+

Wall Thickness >1 of
=12mm Skin bruising
Bilateral carpal tunnel syndrome
Ruptured biceps tendon
Subendocardial/transmural LGE or increased ECV
Reduced longitudinal strain with apical sparing
Decreased QRS voltage to mass ratio
Pseudo Q waves on ECG

AV conduction disease

Possible family history

L Possible family history | l

(

DIAGNOSIS

Diagnostic criteria

Invasive Non-Invasive
(all types) (only for ATTR)

Cardiac Biopsy positive for Grade 2 or 3 cardiac uptake at
amyloid diphosponate Scintigraphy
+
Negative serum free light chains &
Extracardiac Biopsy positive for negative serum and urine
amyloid immunofixation (SPIE & UPIE)
+ +
Echocardiographic/CMR criteria

or

Echocardiographic/CMR criteria

Diagnostic algorithm

Haematologic tests
(serum free-light chain
quantification & serum and
urine immunofixation)

99mTc-DPD/PYP/HMDP
Scintigraphy with SPECT

Diagnosis made or proceed to
CMR and/or biopsy according to results

TREATMENT

Cardiac complications
and comorbidities

* Heart Failure

*  Thromboembolism

e Atrial fibrillation

* Conduction disorders

* Ventricular arrhythmias
* Aortic stenosis

Disease modifying
treatment

* ATTR: genetic silencers,
stabilizers and removers.

* AL: chemotherapy and ASCT.

* AA: anti-inflammatory,
anti-infective and
immunosuppressive drugs.

Garcia-Pavia P - Diagnosis and treatment of cardiac amyloidosis. A position statement of the European Society of Cardiology Working Group on
Myocardial and Pericardial Diseases - European J Heart Failure 2021

S~ 7

N~

/



AMILOIDOSE CARDIACA - DIAGNOSTICO PRECOCE E FUNDAMENTAL
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PARA A RESPOSTA TERAPEUTICA

PENSAR EM AMILOIDOSE!!

diesbe.org
deic.cardiol.br

Quando pensar e como
diagnosticar a Amiloidose?

D FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNOSTICO
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IN\IESTIGA',‘KO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
- Dosagem da relagéo Kappa/lambda sérica « Imunofixagéo sérica + Imunofixagao urinaria
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petancon

[ITET—— " | Captagso cardiaca Bispsia

QTR SRRy | (B
gzl e
=] | |

P — w, / ),
contimada %
| . 8 %1
Tipagom ds protinaamicide [ — n
=2 v W e
: - ’ e [l e

e —— [E——

“RED FLAGS” AO ECG

Baixa voltagem em derivagoes periéicas, auséncia
de progressao de R em deivagoes precorieis V1 a
V3 paciao de pseudoinfrto)  BAV de | rau. Alem
desso exemplo,outras al deser

o fluxograma ao lado (Fed flags)

. FLAGS” AO ECOCARDIOGRAMA
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AUMENTO BIATRIAL

TROMBOS ATRIAIS
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TRATAMENTO
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RESSONANCIA DO CORAGAO

+ Parugin 1 captagso menos ntena qu 3 ostles
+ Parugin 2= captaio domasma ntanidade qus 2 costlas

+ Siofetas magen d Th 3 sendo ue s de Th 30 opeloni.

POSTER DIC / DEIC 2025

“RED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNOSTICO

Disautonomia

Lipotimia

Sincope

Intoleranciaa

"'::’::"“d:;’ e Eletrocardiograma:
Cansaco a e Desproporgao amplitude
Fraqueza (] ‘QRS/espessura de parede
Adinamia [ ] Pseudoinfartos
Dispneia ' Disturbios de Condugo

7/ Bradi/Taquiarritmias
opﬁ Ecocardiograma:
- Aumento da espessura

miocrdica, Estenose Adrtica
(demais redflags, vide
tabela ao lado)

V4

A

Polineuropatia periférica néo explicada

Sindrome do tdnel do carpo bilateral y
Ruptura de tendao (ex.biceps unilateral) N
e ( y A ( Sintomas gastrointestinais:
SIV = 12mm Plenitude pés-prandial
\ y \ \ Diarréia/constipacéo
S

RY5TY)
—~— S .

Sinais de Alerta Sistémicos
para Amiloidose

Pirpura periorbital, Microalbumindria/Proteindria
Macroglossia nte AL)
(especialmente AL)

e T
e ey o il i o o o e e
S A

e e =

REFERENCIAS E CONTRIBUIGOES

Avila D, Felix, AS, Mesquita EV, Mesquita CT, Tavares M, Simodes MV,
Moura LAZ, Valicelli F, Fernandes F, Bispo |, Corréa EG, Frota DCR,
Castelli JB, Barberato SH

e ettt e o ot T M e e e Y
T e
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STRAIN
LONGITUDINAL DO VE

| AGAO DESPROPORCIONAL DO STRAIN EM
RELAGAO A FE + APICAL SPARING.
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Ir’} 06/2023 09:59:58 GS=-13.7%
FWS =-16.9%

RVFWS = =16.9%#Pse = 10em

STRAIN

LONGITUDINAL DO VD

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,

Clique no segmento para aprovarlrejertar

Felix AS, Barberats ivm s e er Y el ATAIRA
Practical Approach for the CI|n|C|an Arg. Bras Cardiol. 2025 122( ):€20240529.



VOLTANDO AO CASO CLINICO.....

STRAIN AE

DAsd




DAsAd CASO CLINICO

Adendo ao laudo com uso de técnicas avancadas:

« Strain do VE com reducao de valor absoluto

» Padrao de "apical sparing" do strain do VE

 Strain do VD com reducao do valor absoluto do strain médio de parede livre
» Padrao de “apical sparing" do strain do VD

* Reducao do valor de Strain reservatorio do AE

® Considerar a possibilidade de miocardiopatia infiltrava / amiloidose




DAsd VOLTANDO AO CASO CLINICO.....

nto sobre Diagnéstico e Tratamento da Amiloidose Cardiaca - 2021

I Posicionamento

Posicionamento sobre Diagnostico e Tratamento da
Amiloidose Cardiaca - 2021

EU PRECISO DE RM NESTE CASO?

Position Statement on Diagnosis and Treatment of Cardiac Amyloidosis - 2021 SUSPEITA CLiNICA DE AMILOIDOSE CARDIACA BASEADA EM HISTORIA EXAME FiSICO,
s COM ACHADOS SUGESTIVOS NO ECG, ECOCARDIOGRAMA, RMC - TABELAS 2 E 4

Presentes

1. Rota Hematoldgica

Consulta com Bidpsia
hematologista =+ detecidos
(urgéncia) l periféricos

NAO Suspeita clinica
Amiloidose encontrado [y i QNI > persistente:

Ir para Rota 2B
sim |

Amiloidose cardiaca
confirmada

I
P ————

Tipagem de proteina amildide
(espectroscopia de
massa ou IH)*

Simoes MV - Posicionamento sobre diagndstico e tratamento * Se TTR presente, prosseguir com sequenciamento genético
da Amiloidose Cardiaca - ABC 2021

INVESTIGAGAO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
* Dosagem da relacao Kappa/lambda sérica ¢ Imunofixacao sérica * Imunofixagao urinaria

Ausentes

2 Rota Cardioldgica

Cintilografia cardiaca com tracado dsseo,
Pirofosfato - Tc-99m, disponivel?

e[sm Ndo) o

Captagéo cardiaca grau 2,3
Relagdo coragao/
contralateral > 1,5
Confirmadas com SPECT

Bidpsia
endomiocardica
(vermelho congo)

NAO
Amiloidose Amiloidose Amiloidose Amiloidose

cardiaca cardiaca cardiaca cardiaca
improvavel confirmada descartada confirmada

Sequenciamento genético para TTR Tipagem da

proteina amiloide
ATTR hereditaria ATTR selvagem (espectroscopia*de
(ATTRm) (ATTRwt) massa ou IH)



VOLTANDO AO CASO CLINICO.....
DAsd

CADEIAS LEVES SERICAS E URINARIAS NEGATIVAS
CINTILOGRAFIA COM PIROFOSFATO PERUGINI 3

Exame: Amiloidose Familiar (sequenciamento do gene TTR)

Resultado

Diagnéstico: Suscetibilidade para a amiloidose associada ao gene TTR (OMIM #105210)

Gene Posicao Variacao Consequéncia Coépias
TR chr18:31.598.655 G>A p.Val142lle ENST00000237014 Heterozigose a
(1 copia)

SUBSTITUTION OF VALINE TO ISOLEUCINE AT POSITION 142

COMECOU TRATAMENTO ESPECIFICO COM ESTABILIZACAO DA
DOENCA
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ECO COMO UM EXAME DE RASTREIO NA AMILOIDOSE

ECO NA AMILOIDOSE

BRIEF RESEARCH COMMUNICATION

Recognizing Cardiac Amyloidosis Phenotype by

Echocardiography  Increases  Downstream
Testing

Cardiac amyloidosis (CA), particularly transthyretin CA (ATTR-CA),
is increasingly recognized as an underdiagnosed cause of heart failure
in older adults." However, failure to recognize the characteristic echo-
cardiographic features—increased left ventricular (LV) wall thickness,
speckled myocardium, decreased global longitudinal strain with an
apical sparing pattern, and advanced diastolic dysfunction—contrib-
utes to diagnostic dela\y.z'S Expert consensus recommends
diagnostic testing for CA in all patients >60 years old with
unexplained heart failure and increased LV thickness >12 mm).%”
We have noted that transthoracic echocardiography (TTE) reporting
of severely increased LV wall thickness in older patients frequently

fails to trigger CA testing and sought to assess the following: (1) the
rate of CA testing in older patients with severely increased LV wall
thickness and (2) whether language suggestive of CA in TTE reports
is associated with subsequent CA testing.

Transthoracic echocardiography reports from January 1, 2017, to
December 31, 2021, were queried for severely increased LV wall
thickness, defined as interventricular septal thickness (IVST) or LV
posterior wall thickness (LVPWT) =16 mm (Supplemental
Material). Inclusion of language suggestive of CA was determined
by TTE report review. Chart review identified whether diagnostic
CA testing was performed within 1 year of TTE, and patients with
inadequate follow-up or prior CA testing or diagnosis were excluded.
This study was approved by the Columbia University Institutional Re-
view Board.

In total, 271 patients =65 years old without prior CA testing or
diagnosis had TTE demonstrating severely increased LV wall

AWARENESS

“Findings could be
consistent with cardiac

amyloidosis...”

271 pacientes

Similar Images Different Reporting

“There is severely
increased LV wall
thickness.”

38% of
patients
undergo CA
testing

CA
Testing

Differences in Action

4% of
patients
undergo

CA testing

Odds ratio (OR): 9,6
1C95%: 3-28

Miller P, Maurer MS, et al. ] Am Soc Echocardiogr. 2023




DAsd ECO PARA O DIAGNOSTICO PRECOCE

LINHA DO TEMPO DAS ALTERACOES AO ECO

Probability of Imaging Variable Being Abnormal

Probabilidade de alteracdes estruturais ou funcionais ao
ECO de acordo com o aspectro de infiltragdo amildide

o
o

322 pacientes - 133 AL, 158 ATTR,

11 carreadores de mutacdes assintomaticos
Todos os pacientes: RM + ECO

—

Low Burden Variables Intermediate Variables High Burden Variables

....... Strain —— Indexed SV - -- Indexed LA Area
064 S Sy s Average E/e' —— TAPSE LVEF
------- MAPSE —— MCF RVEF

o
IS

©
[N

0.0 -

T T T T T
0.5 0.6 0.7 0.8 0.9

Extracellular Volume (ECV)

T T
0.2 0.3 0.4

Indexed LV Mass Indexed RA Area

KNIGHT DS, ET AL. JACC:
CARDIOVASCULAR IMAGING 2019




DAsA STRAIN 2D NA AMILOIDOSE

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Diferenciacao entre fenotipos de Hipertrofia VE

Am110ydos1s Am110yd031s
Al

aY & '
W/ \Q} !{:‘ @l

B1(¢ BZ,’ C}a C2 \
\ ) ,

Septal HCM Aortic Stenosis + LVH

PHELAN D, ET AL. HEART 2012
CLEVELAND CLINIC, OHIO

. , Average apical LS
lat ILS =
Relative apica Average basal LS + Average mid LS
100 [~ RelativelS /7
of | EE
2 ekl
g
% 40 g

11 Global LS
A :;// — Relative LS

0 .' (RS [ N Vo VY Ol IR VAT ) TN DO VAN T Bl L e A |
0 20 40 60 80 100
100-Specificity

Relative apical longitudinal strain > 1 highly

specific for CA
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AMILOIDOSE CARDIACA - STRAIN NO MUNDO REAL

@Esc

European Society https://doi.org/10.1093/ehjci/jeae021 =
of Cardiology

STRAIN E A BALA DE PRATA PARA O DIAGNOSTICO?

Graphical Abstract

European Heart Journal - Cardiovascular Imaging (2024) 25, 754761 ORIGINAL PAPER

CA Cohort

Limitations of apical sparing pattern in
cardiac amyloidosis: a multicentre
echocardiographic study

544

Patients with confirmed
cardiac amyloidosis (CA)

CTRL Patients
Juan Cotella', Michael Randazzo', Mathew S. Maurer?, Stephen Helmke?,
Marielle Scherrer-Crosbie?, Marwa Soltani®, Akash Goyal*, Karolina Zareba*, B 200 B
Richard Cheng®, James N. Kirkpatrick®, Vidhushei Yogeswaran®, Tetsuji Kitano®, b | Individuals with clinically »
Masaaki Takeuchi®, Fabio Fernandes’, Viviane Tiemi Hotta’, 1!078 TI'Es suspected CA in whom it
Marcelo Luiz Campos Vieira’, Pablo Elissamburu®, Ricardo Ronderos®, (12 sites, 4 countries) was properly fuled out

Aldo Prado’, Efstratios Koutroumpakis'®, Anita Deswal ® '°, Amit Pursnani
Nitasha Sarswat", Karima Addetia1, Victor Mor-Avi ', Federico M. Asch", ‘
Jeremy A. Slivnick', and Roberto M. Lang1*

1"
’

160 studies excluded

Optimal cut-off

54
53
0.57
1.06
184

diagnostic accuracy of

apced spalng ratio
and oommonly used
echocardiographlc
paramet for CA

ROC AUC Sensitivity Specificity NPV PPV Accuracy * 57 incomplete automated
.............................................................................................................................................. ana|ysis
LV EF 0.56 0.60 0.48 0.30 0.76 0.55 « 78 low image quality
LV EDVi 072 079 061 032 092 074 * 25 other reasons
RWT 0.77 074 073 0.51 0.88 074 — (WASE COhOrt)
E/A 0.67 0.68 0.61 0.52 0.74 0.65
Ele’ 0.62 038 073 032 0.80 0.50
LV GLS 0.57 0.71 042 0.35 0.77 0.64
ASR 074
TAPSE 0.69
RV FAC 0.68
LAS 0.68
EF/LS 0.55
LVMI/LS 0.56
AMYLI 074
MCF 0.68

=170

1.67

18.1
33
"
34
6.4
78
26

o APICAL SPARING RATIO (1,67) = AUC: 0,74, S: 72%,

0.67 0.62 039 0.83 0.64

055 073 034 085 058 E S P . 6 6%

0.52 073 0.34 0.84 0.55

o o oo ose o EF/GLS (3,4) = AUC: 0,55, S: 51%, ESP: 59%

076 0.65 051 083 073
0.68 0.65 0.26 0.92 0.68 1
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DAsd

STRAIN 2D NA AMILOIDOSE

ESPECTRO DE ALTERACOES

INFILTRACAO PROGRESSIVA

ESTAGIOS INICIAIS

ESTAGIOS AVANCADOS

Imagens: acervo pessoal




DAsA STRAIN 2D NA AMILOIDOSE

NEM TODO APICAL SPARING E AMILOIDOSE

CASO1 CASO 2 CASO 3

66A, MCPD 52A, REJEICAO HUMORAL 70A, MCP ISQUEMICA
TX CARDIACO

I ACE

|||||||||||||||||||||

Imagens: acervo pessoal

+ Imagens: acervo pessoal
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AWARENESS DE AMILOIDOSE CARDIACA - RED FLAGS

ECO COMO UMA FERRAMENTA DE RASTREIO #ECHOFIRST

ESTUDO MULTICENTRICO i

AC prevalence among
UNSELECTED echos

1,2% (0,9%-1,5%)

AC prevalence among
AC coMmPATIBLE echos

4% (3%-6%)

AC prevalence among
AC SUGGESTIVE echos

29% (23%-35%)

DIAGNOSTIC ACCURACY
amon; ent

Echocardiographic

@ findings

APICAL SPARING O INATION of
2AC£cHoR:nFLAG ( clut d ng
IAS thickness)

>70%

@ Clinical

characteristics

sssssssss

Diagnostic cv p e of Diagnostic accuracy in presence of

ECHO
ECHO

NON- D"-ATED @

HYPERTROPHIC LV

@nﬂﬁ

ECHO

ACECHO
RED FLAGS

NON-DILATED
HYPERTROPHIC LV

AC ECHOCARDIOGRAPHIC RED FLAGS k

IAS thickness Pericardial effusion Restrictive FP

REDFLAGS ECOCARDIOGRAFICOS

frfrstudo de mundo real -

' clinica inicial de Amiloidose
Fase 1 - rastreamento de pacientes 255a

|

Fase 2 - referiam a especialista + investigacdo quando

Redflag ECO em paciente com HVE, sem dilatagGo e FE250%

>

pacientes consecutivos sem suspeita

1

IAS thickness

Granular sparkling

Pericardial effusion

AVV thickness

340

Restrictive FP

Apical sparlng




DAsd AWARENESS DE AMILOIDOSE CARDIACA - RED FLAGS

ECO COMO UMA FERRAMENTA DE RASTREIO

AC prevalence among
AC SUGGESTIVE echos § +
29% (23%-35%)

NON DILATED AC ECHO

AC prevalence among

AC cOMPATIBLE echos

4% (3%-6%) ECHO

ECO SUGESTIVO DE AMILOIDOSE CARDIACA

ECO COMPATIVEL COM AMILOIDOSE CARDIACA

=Screening + 2 11
— . - Redflags a0 ECO | |, "
- SIV 213mm HOMENS, 212mm MULHERES | — e N O e rriocdng

|« FE > 50% ! parencida priinante do miocaralio

_ » Espessamento do septo interatrial > Smm
* VDFi <85ml/m2 » Espessamento das valvas AV > 5mm
. Padrdo de Apical Sparing ao Strain 2D VE

IAS th|ckness Pericardial effusion Restrictive FP

Fase 1 - Rastreamento de pacientes 255a

| Excluiram pacientes com diagndstico de | Gmnula,samg AW thicoess ‘ Apmlspamg

MCPH e suspeita de Amiloidose | 2 |
Cardiaca | & 5 Q
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AWARENESS DE AMILOIDOSE CARDIACA - RED FLAGS

ECO COMO UMA FERRAMENTA DE RASTREIO

AC prevalence among
UNSELECTED echos

1,2% (0,9%-1,5%)

AC prevalence among
AC comPATIBLE echos

4% (3%-6%)

AC prevalence among
AC SUGGESTIVE echos

29% (23%-35%)

DIAGNOSTIC ACCURACY

among patients who underwent
SCINTIGRAPHY with BONE TRACER

»
&
Clinical
characteristics

Diagnostic accuracy in presence of
BILATERAL CTS, HEART FAILURE, CKD
and absence of ARTERIAL
HYPERTENSION

A, Echocardiographic
findings

Diagnostic accuracy in presence of
APICAL SPARING Or @ COMBINATION of
OTHER 2 AC ECHO RED FLAGS (excluding
IAS thickness)

>70% 77%

ECHO

NON-DILATED
HYPERTROPHIC LV

0.0 .%

NON-DILATED
HYPERTROPHIC LV

NON-DILATED HYPERTROPHIC LV

LVEF 2 50%

IVS 213 mm (men)
IVS 212 mm (women)
LVEDVi < 85 ml/m2

ACECHO

RED FLAGS
AC ECHOCARDIOGRAPHIC RED FLAGS \

IAS thickness

Pericardial effusion Restrictive FP

DIAGNOSTIC ACCURACY

among patients who underwent
SCINTIGRAPHY with BONE TRACER

Clinical
characteristics

Diagnostic accuracy in presence of
APICAL SPARING Or a2 COMBINATION of
OTHER 2 AC ECHO RED FLAGS (excluding
IAS thickness)

Diagnostic accuracy in presence of
BILATERAL CTS, HEART FAILURE, CKD
and absence of ARTERIAL
HYPERTENSION

77%

MERLO M - EUR J HEART

FAIL. 2022




Ddsd MENSAGENS FINAIS

ECO tem importante papel no rastreio e suspeicdo diagndstica
de Amiloidose cardiaca - exame de primeira linha.

-+ Redflags ecocardiogrdficos devem ser analisados sempre em
conjunto com ECG e outros dados clinicos.

Strain / Apical sparing ndo € achado diagndstico de Amiloidose,
mas € importante redflag, sendo um achado precoce.

O laudo detalhado, com a comunicacdo dos achados
ecocardiograficos sugestivos de Amiloidose/cardiomiopatia
infiltrativa aumenta significativamente a chance de investigacdo
e diagndstico etioldgico dos pacientes
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