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Difosfonat nell’ AMILOIDOSI da TRANSTIRETINA

In passato la scintgrafa miocardica con indicatori 
positvi (prevalentemente il Pirofosfato, atualmente i 
difosfonat, marcat con 99mTc) era utlizzata per fare 
diagnosi di infarto miocardico in fase acuta o subacuta.

Ora è ritornata in auge per la sua capacità di 
identfcare i deposit di amiloide in sede cardiaca che 
possono essere present nell’ambito dell’amiloidosi 
sistemica.



Difosfonat
  Il meccanismo di positvità sembra legato alla capacità di cert tpi di amiloide di 
favorire la deposizione di calcio che a sua volta è il substrato della fssazione del 
tracciante

 Proprio per il meccanismo in questone, il ruolo dell’imaging con quest tracciant 
è quello di permetere la diferenziazione fra la deposizione di amiloide di tpo 
legato alla transtretna (ATTR) piutosto che di amiloide di tpo a catene leggere 
(AL). 



Compared with AL amyloidosis, there was a greater density 
of small microcalcifcatons in cases of ATTR
amyloidosis (mean=16.8 vs. 6.5 per 200× feld, P=.008).
In contrast, there were fewer macrophages in ATTR
amyloidosis compared with AL amyloidosis (mean=2.5 vs. 
11.7 per 200× feld, P=.0004). 
The density of microcalcifcatons within each group was 
not related to patent age, echocardiographic features of 
cardiac functon, or serum levels of calcium and creatnine.



Diagnosi di amiloidosi cardiaca aTTR

La scintgrafa ossea, in pazient che non hanno una gammopata monoclonale, consente di 
diagnostcare l'amiloidosi ATTR cardiaca in modo afdadile senza la necessità di istologia. 





Scintgrafa con pirofosfato negatva (grado 0 di uptake)
Le  immagini SPECT/TC di fusione mostrano l’ atvità di blood pool, senza 
uptake cardiaco
Gli esami ematochimici e la biopsia midollare hanno confermato la 
diagnosi di AMILOIDOSI AL.
La PET con forbetapir ha mostrato un intenso uptake cardiaco.



Metodologia
 Preparazione
 Non occorre nessuna preparazione specifca.
 Fase di pre-iniezione

 Verifca della correta comprensione da parte del paziente delle carateristche 
dell’esame e delle procedure a cui verrà sotoposto, frma del consenso informato.

 Protocollo di esecuzione 
 Somministrazione del tracciante a riposo e acquisizione tardiva delle immagini 
dopo intervallo di almeno 2-3 ore, durante il quale il paziente sarà invitato a bere 
un litro d’acqua per favorire l’eliminazione del tracciante non fssato, sia a fni 
dosimetrici che di qualità delle immagini.



Analisi delle immagini
 La captazione dell’indicatore nella regione cardiaca deve essere a carico della parete miocardica 
e non riferibile a persistenza di pool intravascolare. Sono stat propost criteri di valutazione 
relatva dell’intensità di captazione avendo come riferimento quella scheletrica.

  In partcolare Perugini Score:
 0 = assente captazione cardiaca e normale captazione ossea;
 1 = lieve captazione cardiaca inferiore alla captazione ossea;
 2 = moderata captazione cardiaca accompagnata da captazione ossea ridota;
 3 = intensa captazione cardiaca con scarsa o assente captazione ossea

















Indicazioni cliniche secondo ASNC

Pazient con scompenso cardiaco e aumento inspiegato dello spessore del VSx

Pz anziani afro-americani con più di 60 anni, con scompenso cardiaco non spiegato o con 
spessore della parete > 12mm

Pz >60 anni con scompenso cardiaco non spiegato , con FE conservata

Pz sopratuto maschi con neuropata inspiegata, con sindrome del tunnel carpale o FA

Valutazione del coinvolgimento cardiaco in pz con nota o sospeta amiloidosi ereditaria

Diagnosi di amiloidosi cardiaca da aTTR in pz con CMR o ecocardiografa compatbili con 
diagnosi di amiloidosi 

Pz con sospeta amiloidosi cardiaca aTTR e controindicazioni alla CMR (ICD o IRC)
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