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 livello base: unità operative o figure professionali che possono porre il sospetto di AC 

ed avviare la disamina diagnostica 
 livello intermedio: unità operative con capacità diagnostica di amiloidosi con 

coinvolgimento cardiaco 
 livello avanzato: centri prescrittori identificati dalla Regione Piemonte con capacità 

diagnostica e terapeutica per la patologia in oggetto con disponibilità di Medicina 
Nucleare, Risonanza Magnetica Cardiaca, Anatomia Patologica, per la tipizzazione 
dei tessuti bioptici e di Genetica Medica, per la caratterizzazione genetica dei pazienti 
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AC Amiloidosi Cardiaca 

ATTR Amiloidosi da Transtiretina 

ATTR-CM Amiloidosi Cardiaca da Transtiretina 

AL Amiloidosi a Catena Leggera 

MGUS Monoclonal Gammopathy Unknown Significance 

FE  

AV Atrio-Ventricolare 

TDI  Tissue Doppler Imaging 

LGE Late Gadolinium Enhancement 

ECV Età Cardiovascolare 

CMID Centro Multidisciplinare di Ricerche di Immunopatologia e 
Documentazione sulle Malattie Rare 

6MWT Six Minute Walk Test 

KCCQ Kansas City Cardiomyopathy Questionnaire 

SPECT  Single Photon Emission Computed Tomography 

SPECT-TC SPECT - Tomografia Computerizzata 
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 scompenso cardiaco, in presenza di ipertrofia ventricolare sinistra (spessore 

preservata 
 stenosi valvolare aortica, soprattutto quadri di low flow-low gradient 
 primo sospetto diagnostico di cardiomiopatia ipertrofica dopo la sesta decade di vita 
 sindrome del tunnel carpale bilaterale o recidivante dopo correzione chirurgica 
 soggetti con MGUS (Monoclonal Gammopathy Unknown Significance) o mieloma 

multiplo e insorgenza di sintomi di scompenso cardiaco con funzione sistolica 
preservata o ridotta e/o rialzo di NT-proBNP e troponina 
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 quantificazione delle catene leggere libere kappa e lambda nel siero e determinazione 

del loro rapporto, anche in relazione al filtrato renale (i cut-off per la significatività 
 

 immunofissazione sierica 
 immunofissazione urinaria su campione di urine delle 24 ore 

 

 
 

 

 

 
 grado 0: captazione cardiaca assente 
 grado 1: captazione cardiaca lieve, inferiore rispetto a quella ossea 
 grado 2: captazione cardiaca moderata, con segnale osseo normale o lievemente 

ridotto 
 grado 3: captazione cardiaca intensa, con segnale osseo minimo o assente 
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 test ematologici negativi e score Perugini 0: AL e ATTR-AC improbabili; 

considerare la RM cardiaca se persiste forte sospetto clinico 
 test ematologici positivi e score Perugini 0: necessaria la conferma istologica 

(extracardiaca e/o cardiaca) per la diagnosi di AL-AC 
 test ematologici negativi e score Perugini 1: ATTR-AC poco probabile; considerare 

la RM cardiaca ed esame istologico se forte sospetto clinico per forme di ATTR-AC e 
forme di amiloidosi meno frequenti 

 test ematologici negativi e score Perugini 2-3: diagnosi non invasiva di ATTR-AC 
confermata 

 test ematologici positivi e score Perugini 1-3: necessario esame istologico cardiaco 
o extracardiaco per conferma diagnostica e tipizzazione della fibrilla amiloide 

 
  

 
 

  di materiale informativo per spiegare in modo accessibile cos'è l'ATTR, 
da distribuire negli ambulatori di Cardiologia Territoriale e negli ambulatori di MMG 

 la creazione di materiali interattivi come video animati e infografica per social media 
 identificazione precoce dei casi sospetti attraverso la somministrazione di questionari 

standardizzati e analisi preliminari  creare un questionario in cui si indagano i red 
flags da far compilare ai MMG per i pazienti > 70 aa, in presenza di sospetto clinico si 
invierà il paziente al II/III livello assistenziale 

 la pianificazione e la realizzazione di eventi formativi accreditati finalizzati 
aggiornamento di MMG e Cardiologi ambulatoriali (es: 2 per anno) e per Cardiologi 

Ospedalieri (es: 2 per anno) 
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 d  sanitario che di comunità, per 

ridurre i tempi diagnostici  
 fornire ai pazienti e ai familiari un supporto durante il percorso di cura, e una guida 

anche nella gestione di problematiche di ordine burocratico e amministrativo 
 

 
 

 
 

 
 

 
 ambulatorio specialistico sulle cardiomiopatie, gestito da personale medico che abbia 

seguito un adeguato iter formativo sulla amiloidosi 
 specialistico da parte del paziente con sospetto 

clinico. È auspicabile che ogni unità operativa identifichi una modalità di accesso (per 
) 

 procedure condivise con le altre unità operative di livello interaziendale per poter 
garantire la condivisione di casi complessi e la prescrizione delle terapie 

 percorso facilitato di accesso alle metodiche diagnostiche: scintigrafia miocardica con 
tracciante osseo, risonanza magnetica nucleare con valutazione tardiva della cinetica 
del gadolinio e misurazione del T1 nativo miocardico e del volume extracellulare 

 valutazione multidisciplinare ove ritenuta necessaria (cardiologo, ematologo, 
neurologo, nefrologo, ortopedico, internista, geriatra, radiologo e medico nucleare) 

 percorso facilitato di accesso alla indagine genetica e ad un counseling genetico per 
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 accesso facilitato ad un servizio di anatomia patologica con documentata 

esperienza per la diagnosi di amiloidosi e delle possibili fenocopie 
 collaborazione con ematologi con esperienza specifica nella diagnostica e nel 

radiologi e medici nucleari con 

come il PYP o DPD), con neurologi e nefrologi per la gestione delle manifestazioni 
sistemiche, con g

 
 elaborazione e applicazione di PSDTA i

algoritmi chiari per la diagnosi differenziale 
tra ATTR e AL 

 un flusso diagnostico che minimizzi i tempi per iniziare il trattamento 
 la valutazione e la gestione precoce delle complicanze sistemiche 
 accesso a terapie innovative quali  secondo 

criteri di appropriatezza organizzativa e professionale 
 collaborazioni con programmi di ricerca clinica e accesso a studi clinici per nuovi 

trattamenti, partecipazione attiva a registri internazionali o nazionali per 
di indirizzo, 

promuovere studi multicentrici e migliorare la gestione dei pazienti 
 servizi di counseling genetico e psicologico 
 s

trattamento 
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Le seguenti Linee di indirizzo sono la Revisione n.0. 
Il documento verrà revisionato in base ad eventuali aggiornamenti in campo normativo o 
relativamente alle evidenze scientifiche prodotte. 
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