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Editorial

The first major challenge in the evaluation of patients
with cardiac amyloidosis is to increase the awareness of
the disease

— Gabriel Blacher Grossman, MD, PhD, FASNC 2023

Iam excited to introduce you to this special theme issue and
two uniquely nursing papers on the topic of cardiac amy-
loidosis (CA). If this term does not roll off your tongue, you
are not alone! Many lay people, and healthcare profession-
als alike are not familiar with CA. I was one of them! I have
clearly had my academic/research head buried in the sand,
as I was not familiar with this cause of heart failure. If you
are reading this, I am quite certain you have heard the term,

concepts to a hypothetical patient. Our gratitude goes out to
Mona Groenewegen-Beukeboom and her nursing colleagues
from across Canada for sharing and applying their experience
and expertise in working with CA patients to produce these
two comprehensive and illuminating papers. These uniquely
nursing papers will undoubtedly increase awareness of CA
among cardiovascular nurses in Canada and beyond our bor-
ders. A special thank-you to Pfizer Inc. for providing financial
support for the clinical resource paper, and to Pfizer, CCCN,
and Julie Houle, Krystina Lewis, and Eva Romano in par-
ticular, for enabling us to offer the French versions of these
papers in this special theme issue.

but what exactly is it? How is CA diagnosed, managed, etc.2 ~ Happy reading,
Well, you are in luck! In this issue, we are sharing a compre-  Jo-Ann V. Sawatzky, RN, PhD
hensive, nursing-focused clinical resource on CA. in addi-  Editor in Chief, CJCN
tion, the complementary case study paper applies the key CA
* =3
*OPPORTUNITY* ) O.P.PORTU’NlTE o
. . . Rédacteurs adjoints et évaluateurs invités
Associate Editors & Guest Peer Reviewers pour la
) forthe Revue canadienne de soins infirmiers
Canadian Journal of Cardiovascular cardiovasculaires
Nursing Nous sommes actuellement 4 la recherche de rédacteurs

We are currently seeking Associate Editors and Guest
Peer Reviewers for the Canadian Journal of Cardiovas-
cular Nursing (CJCN). Required qualifications include:
o Atleast S years of cardiovascular nursing experience
« A current CCCN membership

« A minimum of master’s preparation

« Experience in publishing in peer-reviewed journals

We encourage qualified nurses to consider these reward-
ing roles. Experience reviewing manuscripts is preferred
for the Associate Editor role. The Guest Peer Reviewer
role is an ideal way to gain experience reviewing man-
uscripts, with guidance and support from the Editor.
Guest peer reviewers should possess subject-matter
expertise in the topic of the paper to be reviewed.

This is an opportunity to learn and grow, and to share
your knowledge and expertise in the area of cardiovas-
cular nursing scholarship and publishing! For further
information on these opportunities to participate in the
CJCN publication process, please contact CCCN Direc-
tor of Publications & CJCN Editor, Dr. Jo-Ann Sawatzky

at joanne.sawatzb[@umanitoba.ca

adjoints et d’évaluateurs invités pour la revue canadienne

de soins infirmiers cardiovasculaires. Les qualifications

requises pour ces postes sont les suivantes:

« Au moins S ans d’expérience en soins infirmiers
cardiovasculaires

. Etre membre en régle du Conseil canadien des
infirmieres et infirmiers en soins cardiovasculaires

« Préparation a la maitrise, au minimum

« Avoir publié dans des revues évaluées par les pairs

Nous encourageons les infirmiéres et infirmiers qualifiés
a envisager ces roles enrichissants. De l'expérience avec
la révision de manuscrits est préférable pour le poste de
rédacteur adjoint. Le role d’évaluateur invité est un moyen
idéal d’acquérir de l'expérience dans la révision de man-
uscrits, avec les conseils et le soutien de la rédactrice en
chef. Les évaluateurs invités doivent posséder une exper-
tise dans le domaine du manuscrit a évaluer.

C'est une occasion d'apprendre et de développer ses com-
pétences professionnelles, et de partager vos connais-
sances et votre expertise dans le domaine de la recherche
et de I¥écriture en soins infirmiers cardiovasculaires. Pour
obtenir de plus amples renseignements sur ces postes,
veuillez communiquer avec la directrice des communi-
cations et rédactrice en chef de la RCSIC, D* Jo-Ann

Sawatzky, & I'adresse joanne.sawatzky@umanitoba.ca.
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Abstract

Background: Cardiac amyloidosis (CA) is a relatively rare and
often undiagnosed cause of infiltrative cardiomyopathy. Although
CA patients can present with heart failure-like symptoms, it is
important for cardiovascular nurses to have a comprehensive
understanding of the unique features of CA and the care of these
patients across the illness trajectory.

Purpose: Our goals are to increase awareness of CA and to
provide cardiovascular nurses with an evidence-based, clinical
resource on the care of patients with CA.

Methods: This document is grounded in a review of recent evi-
dence and practice guidelines, as well as the clinical insights of a

team of cardiovascular nurses and nurse practitioners from across
Canada, with experience in caring for CA patients.

Conclusion: This resource, including current evidence related to
the pathophysiology, risk factors, clinical manifestations, diagnos-
tic evaluation, medical and nursing management, and key clinical
practice points, will ideally optimize care and outcomes for the
unique CA patient population.

Keywords: cardiac amyloidosis, clinical practice, nursing,
nursing practice, pathophysiology, risk factors, clinical man-
ifestations, diagnostic evaluation, medical management

Groenewegen-Beukeboom, M., Bosley, D., Christoff, L., Grant, R., Jamshidji, S., & Sharar, H. (2023). Cardiac amyloidosis: A comprehensive clinical resource for

cardiovascular nurses. Canadian Journal of Cardiovascular Nursing, 33(1), 4-12.

Background
A_ElYIOidOSiS is a relatively rare, systemic disease caused
y the misfolding of proteins and subsequent depos-
its of amyloid protein fibrils in various tissues of the body,
most commonly in the heart and kidneys, but also in the liver,
nerves, digestive tract, and lungs (Cuddy & Falk, 2020). In
cardiac amyloidosis (CA), aggregation of amyloid in the
interstitium of the heart may cause stiffening of the heart
muscle with progressive cardiac dysfunction and heart fail-
ure (HF; Bistola et al., 2021). Based on a recent systematic
review and meta-analysis (N = 11 studies; 3,303 patients),
See et al. (2022) concluded that a considerable proportion
(13.7%) of patients with HF have underlying CA.

More than 30 different proteins have been implicated in
amyloidosis; however, the two most common types, immu-
noglobulin light chain amyloidosis (AL amyloidosis) and
transthyretin amyloidosis (ATTR), account for 95% of CA
(Donnelly & Hanna, 2017). Clinically, both AL amyloidosis
and ATTR are often camouflaged within patients with other
common cardiovascular diseases, including HF, aortic ste-
nosis (AS), and cardiac arrhythmias (Fine, Falk et al., 2020).

Consequently, CA, and ATTR, in particular, are often undiag-
nosed (de Marneffe et al., 2022). Advances in diagnostics and
emerging novel therapies are dramatically improving early rec-
ognition, diagnosis, and treatment options for these patients.
However, epidemiological research, including data from a
recent Alberta study (Sepehrvand et al., 2022), suggests that
the incidence and prevalence of CA in Canada have increased
over the past decade.

Cardiovascular nurses working in primary, acute, chronic,
and palliative care settings play a key role in the care of patients
with CA. Based on our review of the literature, only one recent
publication, which focused on oncology nursing (Fogaren
et al,, 2022), has addressed the nursing perspective of CA.
Therefore, the purpose of this document is to increase nurses’
awareness and to provide cardiovascular nurses, in particular,
with a current, evidence-based, and comprehensive nursing
resource related to CA nursing care. Accordingly, this docu-
ment is based on a review of recent evidence and clinical prac-
tice guidelines, as well as the CA-related clinical experiences of
a team of cardiovascular nurses and nurse practitioners (NPs)
from across Canada. We have included an overview of the

CANADIAN JOURNAL OF CARDIOVASCULAR NURSING
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pathophysiology, risk factors, clinical manifestations, diagnos-
tics, medical and nursing management, and most importantly,
key clinical practice points for caring for patients with CA in
various settings, and across the illness trajectory. Our goal is
that the knowledge gleaned from this document will facilitate
the provision of optimal nursing care and improve outcomes
for the CA patient population.

Pathophysiology and Risk

The two most common types of CA are: 1) Transthyre-
tin amyloidosis (ATTR), which includes the two subtypes
of wild-type amyloidosis (wtATTR) and hereditary amyloi-
dosis (hATTR), and 2) AL amyloidosis (Griffin et al., 2021;
see Table 1). Transthyretin amyloidosis, the most common
form of systemic amyloidosis, occurs because of misfolding
and deposition of a liver-derived protein (i.e., transthyretin
[TTR]) as amyloid in various organs, including the heart.
In wtATTR, the disease process occurs over decades and is
therefore most common in the elderly. Although amyloid
deposits occur in the soft tissues of ligaments and tendons,
causing such issues as carpal tunnel syndrome, rupture of the
biceps tendon, or spinal stenosis, the main pathologic depos-
its occur in the heart, resulting in CA (Cuddy & Falk, 2020;
de Marneffe et al., 2022). While the mechanism by which
the normal TI'R causes these pathogenic amyloid deposits

Table1

Summary of Cardiac Amyloidosis (CA) Features

remains unclear, research evidence suggests that wtATTR is
not only prevalent in the elderly, but it is also a leading cause
of HF in the aging population (Mohamed-Salem et al., 2018;
Sipe et al., 2016).

Patients with hATT'R are born with a pathologic muta-
tion in the TI'R gene, which leads to accelerated amyloid
deposits, commonly in the nervous system and the heart
(Cuddy & Falk, 2020). Although hATTR is found in all eth-
nic groups, individuals with certain ethnicities/geographical
backgrounds appear to be more vulnerable. For example, in
the United States, the most common mutation with predomi-
nantly cardiac involvement is present in 3-3.5% of individuals
of African Descent (Buxbaum & Ruberg, 2017). Numerous
other mutations have been identified, with age at presenta-
tion and male-to-female differences varying based on the
genotype (Cuddy & Falk, 2020).

AL amyloidosis is caused by plasma cell dyscrasias in the
bone marrow, which, in turn, result in the production of
misfolded immunoglobulin light chains and aggregation of
amyloid fibrils in the extracellular space of tissues. While AL
amyloidosis is rare, cardiac AL amyloidosis affects slightly
more men than women (3:2), most often between the fifth
and seventh decade (Bistola et al., 2021). Importantly, car-
diac involvement in patients with AL amyloidosis is report-
edly seen in 50-75% of cases and the prognosis is generally

Features
(AL-CA)

Light chain cardiac amyloidosis

Transthyretin cardiac amyloidosis
(ATTR-CA)

Wild type
(WtATTR-CA)

Variant/hereditary
transthyretin
(hATTR-CA)

Risk Factors:
Age of onset

Median age > 60

Median age > 70

Variable - 30 to > 60
(depends on genotype)
Median age =39

Sex
Genetics/ethnicity

Classic/Defining Clinical Features

Cardiac Clinical Features

Disease course

Male > female
No

*multi-system
*autonomic dysfunction
*bleeding/bruising
*periorbital edema

CAin ~50%

*HFpEF; diastolic dysfunction
*atrial & ventricular arrhythmias
*heart blocks

*more rapid progression
*poor prognosis, but improving
with new Tx

Male > female
No

* primarily cardiac

*carpal tunnel syndrome
*lumbar spinal stenosis
*spontaneous bicep tendon
rupture

CAin ~100%
*HFpEF symptoms
*atrial arrhythmias
*heart blocks
*aortic stenosis

*slowly progressive

Male = female
Yes

*FHX - autosomal dominant
inheritance

*depends on variant
*Polyneuropathy
*glaucoma/dry eyes

CA depends on variant.
100% in VA-122ile
*conduction disorders
*atrial fibrillation
*aortic stenosis

*depends on mutation/stage.
*median survival: 3-12 yrs

Note: CA = cardiac amyloidosis; HFpEF = heart failure with preserved ejection fraction; Tx = treatment. From: Cuddy & Falk (2020); de Marneffe

et al., 2022; Fine, Davis, et al., (2020); John (2018)
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worse than for other types of CA (de Marneff et al., 2022;
Falk et al., 2016).

Regardless of the pathogenesis, as the CA progresses, the
amyloid deposits expand the extracellular space and stiffen
the heart, which leads to restrictive physiology with diastolic
dysfunction, and ultimately manifesting clinically as HF syn-
drome. Cardiac and peripheral autonomic dysfunction, as
well as conduction system abnormalities, are also hallmarks
of CA, commonly resulting in postural hypotension and
arrhythmias, such as atrial fibrillation (AF; Fine, Davis et al.,
2020; Yamada et al., 2020). In addition, amyloid deposits
within various areas of the heart may result in angina and AS
(Fine, Davis et al., 2020).

*Key Point: Amyloidosis is a systemic disease, which
often affects multiple body systems, including the heart —
leading to multi-system clinical manifestations, and specif-
ically HF and conduction abnormalities.

Clinical Presentation

Historically, CA has been under-diagnosed due, in part, to
the multiple organ systems affected. The diagnosis of CA may
be delayed because patients are referred to multiple specialists
for their varied complaints involving different organ systems
(Law & Gilmore, 2022; Martinez-Naharro et al., 2018; Zhang
etal., 2020;). Moreover, because several types of amyloido-
sis are more common in older patients with other comorbidi-
ties, a diagnosis of CA may not be at the forefront (Fine, Davis
etal.,, 2020; Porcari et al., 2020). The delayed diagnosis will
likely limit the type of treatments offered to patients; therefore,
knowledge of the presenting signs and symptoms that may be
associated with CA is important for cardiovascular nurses, par-
ticularly in primary and acute care settings.

The clinical presentation of patients with CA may initially
be somewhat nonspecific. For example, symptoms such as
fatigue and weakness may be attributed to aging or other

Table 2

Key Non-Specific Warning Signals for Cardiac Amyloidosis

comorbidities, rather than the impaired cardiac function
and arrhythmias associated with CA-related HF (Donnelly
& Hanna, 2017). Although these patients typically exhibit
signs and symptoms related to HF with preserved ejection
fraction (HFpEF), including dyspnea on exertion, they may
also present with right sided HF symptoms, including fluid
retention with peripheral edema and ascites (Donnelly &
Hanna, 2017). Disease progression may result in refractory
HF signs and symptoms and worsening left ventricular func-
tion, leading to HF with a reduced ejection fraction (HFrEF)
and to patients experiencing increasing severity of their HF
symptoms, as well as postural hypotension-related dizziness
and syncope (see Table 2).

Cardiac arrhythmias, including AF, are more commonly
seen in wtATT'R-CA. While a cardioembolic stroke resulting
from AF may be the initial sign of CA (Donnelly & Hanna,
2017), bundle branch and complete heart blocks, which are
more commonly seen in ATTR-CA, can be early manifesta-
tions of CA (Donnelly & Hanna, 2017). Patients also may
initially present with angina in the presence of normal coro-
nary arteries. While this angina may be due to diftuse isch-
emia (Donnelly & Hanna, 2017), it also can be attributed to
small vessel disease caused by perivascular amyloid infiltra-
tion associated impaired vasodilation (John, 2018).

As many other organs are commonly affected by amy-
loidosis, CA patients will often present with a history that
reflects the systemic disease process (see Tables 1 & 2).
Several key non-specific warning signals should raise suspi-
cion of potential CA and warrant further investigation (see
Table 2). For example, age and ethnicity/geographic loca-
tion are predisposing factors in hATTR-CA; a history of car-
pal tunnel syndrome, or biceps tendon rupture, may precede
cardiac-related symptoms in wtATTR-CA (de Marneffe et al.,
2022; Donnelly & Hanna 2017; Fine, Davis et al., 2020; Vax-
man & Gertz, 2020). A diagnosis of low flow/low gradient

AL CA & ATTR

Intolerance to beta blockers and/or ACE inhibitors/ARBs/ARNIs
4 BP in patients with previous HTN

Dysautonomia (e.g., orthostatic hypotension, Gl disturbances [e.g., anorexia, nausea, constipation, diarrheal, erectile dysfunction)

AL-CA

ATTR

Renal insufficiency

Abnormal bruising/bleeding
Macroglossia and/or periorbital edema
Autonomic dysfunction

MGUS

Multiple myeloma

Hx of carpal tunnel syndrome, bicep tendon rupture, spinal stenosis
Afro-American >60, with HFpEF; no Hx of HTN

New Dx of aortic stenosis in elderly

FHx of ATTR

Peripheral neuropathy

Note. ACE = angiotensin converting enzyme; ARB = angiotensin receptor blocker; ARNI = angiotensin receptor-neprilysin inhibitor;
AL-CA = light chain cardiac amyloidosis ; ATTR = transthyretin cardiac amyloidosis; BP = blood pressure; Dx = diagnosis; FHx = family history;
HTN = hypertension; Hx = history; MGUS = monoclonal gammopathy of undetermined significance. From: Fine, Davis et al., 2020; Donnelly &

Hanna, 2017; Porcari et al., 2017; Vaxman & Gertz, 2020).
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AS, perhaps requiring a transcatheter aortic valve replace-
ment (TAVR; Vaxman & Gertz 2020), should also raise
suspicion, especially when associated with other seemingly
unrelated symptoms, such as spinal stenosis, peripheral neu-
ropathy, visual disturbances, gastrointestinal symptoms (e.g.
chronic diarrhea or constipation), weight loss, and non-di-
abetic nephrotic syndrome (see Tables 1 & 2; Donnelly &
Hanna, 2017; Porcari et al., 2017; Vaxman & Gertz, 2020).

*Key Point: Patients with CA may present as other com-
mon cardiac and non-cardiac conditions; however, nurses
with knowledge of the clinical signs and symptoms and
astute nursing assessment skills, which include a compre-
hensive history and physical exam, can identify important
clues to the diagnosis and early treatment of CA.

Diagnostic Evaluation

It is important for nurses who are involved in the care of
CA patients to be knowledgeable about the diagnostic tests
for CA. Nurses play an essential role in educating patients
and their family members about these diagnostic tests, pre-
paring patients for the tests, and providing support to newly

Figure 1
Cardiac Amyloidosis: Steps to a Differential Diagnosis

diagnosed patients and their families. Moreover, depend-
ing on their scope of practice, clinic nurses and nurse prac-
titioners (NPs) may be responsible for ordering the initial
diagnostic tests necessary to make a differential diagnosis of
AL-CA vs wtATTR-CA or hATTR-CA (see Figure 1).

The Canadian Cardiovascular Society/Canadian Heart Fail-
ure Society (CCS/CHES) position statement (Fine, Davis et al.,
2020) advises that routine initial diagnostic tests for suspected
CA in HF patients should include a 12-lead echocardiogram
(EKG) and lab work for cardiac biomarkers (i.e., troponin, and
BNP/NTproBNP [B-type natriuretic peptide /N-terminal-pro
B-type natriuretic peptide] ). While the EKG findings in patients
with CA will most commonly show low voltage and left ven-
tricular (LV) hypertrophy (Maurer et al., 2019; Murtagh et al,,
2005), AF with abnormal conduction and ectopy are nonspe-
cific findings in these patients (see Table 2; Fine, Davis et al,,
2020). It is also not uncommon to detect chronically elevated
cardiac biomarkers in patients with CA (Fine, Davis et al., 2020).

Additional non-invasive imaging diagnostics including
transthoracic echocardiogram (TTE), cardiac magnetic reso-
nance imaging (MRI), and cardiac nuclear scintigraphy (e.g.,

STEP 1: ID initial
warning signals for CA

Hx & physical (e.g., S&8S; FHx, CTS)
Initial dx tests: Low voltage EKG; afib: +echocardiogram: (HFpEF, septum/posterier wall > 1.2 cm)

A4

NS

STEP 2: Mon-specific
differential dx tests:
CAvs HF

++eardiac biomarkers (e.g., troponin +/-BNP/NPproBNP)!

+Cardiac MRI for non-specific CA

+endocardial biopsy (ECB) for non-specific CA*

NS

STEF 3: ID differential
dx evidence: AL vs
ATTR

+ tissue biopsy

AL Amyloidosis
+ Serum/ urine immunofixation/ sFLC

ATTR Amyloidosis
+PYP Scan or ECB*

V&

N NS

N

Step 4: Consults Re tissue biopsy

Refer to Hematology

Fe TTR genetic testing

‘ Refer to Genetics

N N

%

+biopsy = +AL

STEF 5: Confirm dx

-biopsy = HCA

+Genetics = -Gienetics =
+hATTR wiATTR

Note: A-fib = atrial fibrilation; AL = light chain amyloidosis; ATTR = transthyretin amyloidosis; BNP = B-type natriuretic
peptide; CA = cardiac amyloidosis; CTS = carpal tunnel syndrome; Dx = diagnosis; EKG = electrocardiogram; ECB =
endocardial biopsy; Hx = history; HF = heart failure; HFpEF = heart failure with preserved ejection fraction; hATTR =
hereditary transthyretin amyloidosis; MRI = magnetic resonance imaging; NTproBNP = N-terminal-pro B-type natriuretic
peptide; PYP scan = m99Tc technetium pyrophosphate scan; S&S = signs and symptoms; sFLC = serum free light chain assay;
TIR = transthyretin; wtATTR = wild type transthyretin amyloidosis

'cardiac enzymes are persistently & disproportionately higher in CA than HF.

*While ECB is the gold standard for non-specific dx of CA, generally not reccommended unless non-invasive test results are
unclear, or non-invasive tests such as PYP scan not available. From: Donnelly & Hanna, 2017; Fine, Davis et al., 2020.
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pyrophosphate [PYP] scan) play a pivotal role in the diagnosis
of CA. Echocardiography is often the first imaging diagnos-
tic test performed on patients presenting with HF; however,
early features of CA could be missed with this test (Dorbala
etal, 2020). While the echocardiogram will identify LV wall
thickness, particularly in patients with ATTR-CA, as well as
diastolic dysfunction in both ATTR-CA and AL-CA, these
findings are neither specific nor sensitive for amyloidosis (de
Marneffe et al., 2022; Dorbala et al., 2020). However, a car-
diac MRI can differentiate hypertrophic cardiomyopathy from
ATIR-CA (Dorbala et al., 2020). Although endomyocardial
biopsy remains the gold standard for diagnosing all subtypes,
the PYP scan is now replacing cardiac biopsies to diagnose
ATTR-CA (Dorbala et al., 2020).

Additional diagnostic tests may be ordered to determine
the specific type of CA. Serum and urine immunofixation
tests are important in the diagnosis of AL amyloidosis (de
Marneffe et al., 2022; Fine, Davis et al., 2020). If AL-CA is
suspected, a tissue biopsy is needed to confirm the diagnosis;
this could include a bone marrow biopsy, or an abdominal fat
pad, rectum, colon, or lip biopsy. As well, an endomyocardial
biopsy is recommended when other diagnostics are not con-
clusive, but the clinical suspicion is still high for CA (Fine,
Davis et al., 2020). Finally, genetic testing is recommended
to rule out hATTR (Fine, Davis et al., 2020).

*Key Point: It is important for nurses to be well- informed
about the specific diagnostic tests for CA as they play a piv-
otal role in diagnostic process, including educating and
supporting patients and their families prior to, during, and
following the diagnosis.

Medical Management

Individuals with CA usually present with the clini-
cal syndrome of HF, because of the CA-related restrictive
cardiomyopathy. As CA is a progressive disease, signs and
symptoms become increasingly severe and refractory to
conventional HF management strategies (e.g., dietary and
fluid restrictions), therefore requiring more aggressive med-
ical management. In addition, treating the frequent arrhyth-
mias associated with CA and exploring options for disease
modifying agents are central to the medical management of
these patients. Importantly, the overall goal of medical man-
agement is to reduce the burden of clinical symptoms, slow
the disease process, and help these patients to optimize their
quality of life (Fogaren et al., 2022).

Managing the Cardiac Symptoms
Managing Heart Failure

Heart failure is the hallmark cardiovascular presentation
for patients with CA. The patient may present with either left
and/or right sided HF symptoms, such as shortness of breath
(SOB), orthopnea, paroxysmal nocturnal dyspnea (PND),
peripheral edema, abdominal bloating, weakness, and fatigue
(Fine, Davis et al., 2020). Managing the symptoms of volume

overload can be challenging because of the reduced stroke vol-
ume and cardiac output (Kittleson et al., 2020). Loop diuretics
(e.g., furosemide; bumetanide) are frequently used to allevi-
ate congestion and are often combined with potassium spar-
ing diuretics (e.g., mineralocorticoid receptor antagonists
[MRAS]; e.g., Spironolactone), and/or thiazide diuretics (e.g,,
Metolazone,). These diuretics, along with fluid and sodium
restrictions are considered the mainstay of HF symptom man-
agement (Fine, Davis et al., 2020); However, the aggressive
use of diuretics can result in decreased cardiac output, further
lowering blood pressure (BP) and renal function; therefore,
a stepwise approach, with close monitoring of vital signs and
bloodwork is preferred (Bistola et al., 2021).

It is also important to note that, due to the progressive
restrictive cardiomyopathy and varying degrees of auto-
nomic dysfunction, other traditional HF guideline directed
medical therapies, including beta-blockers (BBs), angioten-
sin-converting enzyme (ACE) inhibitors, angiotensin recep-
tor blockers (ARBs), calcium channel blockers (CCBs), and
digoxin are generally poorly tolerated by CA patients (Fine,
Davis et al,, 2020). Importantly, medical management is indi-
vidualized, with multiple considerations, including patient
status, physician preference, and cost to the patient.

Managing Arrhythmias

Arrhythmias, most commonly AF and conduction abnor-
malities (e.g., various degrees of heart block), are a frequent
consequence of CA. Atrial fibrillation may be the initial man-
ifestation of CA, particularly in patients with wtATTR (Don-
nelly & Hanna, 2017). While the ventricular rate in CA-related
AF is usually controlled because of amyloid infiltrating the
atrioventricular conduction system, when rapid ventricular
rates do occur, they are poorly tolerated due to decreased stroke
volume. (Bistola et al,, 2021). Similar to managing non-CA HF,
many of the typical medications used to treat arrhythmias (e.g.,
BBs, CCBs, digoxin) should be used with caution or avoided
altogether in patients with CA because of their negative ino-
tropic effects, limited data, and associated risks (Fine, Davis
etal,, 2020). However, amiodarone, which is usually well-tol-
erated, may be considered for pharmacologic conversion to
sinus rhythm or for rate control if patients remain symptom-
atic with other rate control medications (Bistola et al., 2021;
de Marneffe et al., 2022; Kittleson et al., 2020). Electrical car-
dioversion may also be an option, with success rates reportedly
similar to patients with non-CA AF (i.e., up to 90-94%; El-Am
etal, 2019). Refractory AF shows benefits with atrioventric-
ular (AV) node ablation; however, there is limited data and
experience for catheter ablation for CA-related AF (Cheung
etal., 2020; Giancaterino et al., 2020).

Importantly, patients with CA, both with and without AF,
are at increased risk for thrombus and embolus formation (Bis-
tola et al,, 2021; Giancaterino et al., 2020). Amyloid infiltra-
tion results in atrial dilation, hemostasis, and the consequent
risk of left atrial thromboembolism (Fine, Davis et al., 2020;
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Giancaterino et al., 2020; Mints et al., 2018). According to the
2020 CCS/CHES position statement, despite the lack of data to
support a specific anticoagulation strategy, anticoagulation for
patients with CA and AF is recommended (Fine, Davis et al.,
2020).

Based on a focused review, Giancaterino et al. (2020)
concluded that ventricular arrythmias are common in
patients with CA, with non-sustained ventricular tachycar-
dia (NSVT) reportedly greater than 70% in these patients.
Moreover, studies have shown that sudden cardiac death is as
high as 50% in patients with CA (Giancaterino et al., 2020).
Current guidelines generally support implantable cardiovert-
er-defibrillators (ICDs) being offered to CA patients for sec-
ondary, but not primary prevention (Bistola et al., 2021; Fine,
Davis et al., 2020; John, 2018).

Although the prevalence of conduction abnormalities in
CA patients is high, the pathophysiology is not well under-
stood (Giancaterino et al., 2020). Common conduction
abnormalities in CA patients include 1st-degree AV block
and intraventricular bundle branch blocks. While routine
follow-up EKGs of these patients are crucial to identify any
progression of the blocks, the initial symptom is often syn-
cope (co-author: DB). Permanent pacemakers are commonly
indicated for CA patients with significantly symptomatic
conduction disease; however, prophylactic pacing in the
CA population has not been shown to improve outcomes
(Giancaterino et al., 2020).

*Key Point: Medical management of cardiac signs and
symptoms and arrhythmias may vary considerably in CA
vs non-CA patients. Therefore, it is critically important for
cardiovascular nurses to be well-informed of the individual/
unique differences in managing these patients.

Disease-Modifying Therapies

Medical treatment options for managing patients with CA
may include disease-modifying therapies. To ensure the pro-
vision of optimal care, nurses working with patients receiving
these medications must be aware of their actions and poten-
tial adverse effects. This knowledge also enables nurses to
effectively educate patients regarding rationale for these med-
ications, as well as possible untoward effects.

While AL-CA is usually managed with chemotherapy
protocols (e.g., bortezomib, combined with dexamethasone
& low-dose cyclophosphamide), autologous stem cell trans-
plantation may also be considered when oral regimens have
failed (de Marneffe et al., 2022; Fine, Davis et al., 2020).
These therapies mitigate disease progression by arresting
the production of abnormal free light chains and preserv-
ing organ function (Bianchi et al., 2021). However, if left
untreated, AL cardiac amyloidosis progresses rapidly and has
an extremely poor prognosis (Cuddy & Falk, 2020).

The progression of ATTR-CA can be altered by two types of
therapies: stabilizing and silencing agents. Novel TT'R-targeted
stabilizing therapies prevent the breakdown of TIR tetramers

into unstable monomers. For example, tafamidis, an orally
administered TTR stabilizer, is prescribed for individuals diag-
nosed with wtATTR-CA or hATTR-CA with functional clas-
sification of NYHA I to III HF symptoms (Fine, Davis et al.,
2020). Silencing TI'R ribonucleic acid (RNA) agents (e.g.,
inotersen & patisiran) also inhibit the progression and possi-
bly reverse amyloid burden in hATTR amyloidosis patients. The
2020 CCS/CHES position statement recommends the use of
these medications for patients who have hATTR amyloidosis
with associated ambulatory polyneuropathy (Fine, Davis et al,,
2020). However, further clinical trials are needed to examine
the safety and efficacy of these therapies.

Disease-modifying therapies are dramatically improving
the prognosis for CA patients (Fine, Falk et al., 2020). As
well, ongoing studies on new disease-modifying therapies
for the treatment of CA are reasons for optimism. However,
further research is required to determine next steps in the
treatment of this complex disease.

*Key Point: It is important for nurses working with CA
patients to be aware of the actions and adverse effects of
novel disease-modifying therapies, as well as the emerging
evidence of effective and timely treatment for these patients.

Advanced Therapies

Advanced and aggressive therapies, such as cardiac transplan-
tation and implantation of a biventricular assist device (BiVAD)
are potential options for patients who struggle with intractable
symptoms of CA. An earlier retrospective study on the outcome
of heart transplantation in patients with CA (N = 69; Kpodonu
etal, 2005) found that these patients had reduced survival com-
pared to patients transplanted for other conditions. However,
in a more recent retrospective study (N = 23), Guendouz et al.
(2022) found that heart transplantation, either alone or with
liver and kidney transplant, was a viable treatment option for
select patients diagnosed with severe CA. Of note, the role of
BiVAD:s as a bridge to transplantation appears to have similar
outcomes to patients transplanted without a BiVAD; however,
further research with larger, prospective studies, and longer fol-
low-up is still required (Chen et al., 2021).

*Key Point: When considering advanced interventions
for patients with CA, the complexity of their condition, the
challenges of recovery, and the possibility of negative conse-
quences must be considered and communicated to patients
and their families.

Disease Course

The type of CA provides insight into the typical disease
course/progression (see Table 2). For example, median sur-
vival for untreated AL-CA from onset of HF to death is approx-
imately five months (Cuddy & Falk, 2020). With treatment,
and achievement of hematologic remission with chemotherapy
or stem cell transplantation, survival of patients with AL-CA
can be extended to several years (Cuddy & Falk, 2020). In
most cases, wtATTR is a disease of aging and progresses slowly;
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however, sudden onset of refractory HF may develop after the
initial slow progression phase (Bistola et al., 2021). The median
survival of wtATTR-CA is approximately 3.5 years after diag-
nosis, depending on the degree of HF (Cuddy & Falk, 2020).
While the disease course and prognosis of hATTR-CA is influ-
enced by gene mutation and the geographic region, survival
from onset of symptoms ranges from 7 to 12 years. (Cuddy
& Falk, 2020). Recent advances in treatments and earlier rec-
ognition are extending the survival of patients with CA (Fine,
Falk et al. 2020), highlighting the importance of early diagnosis
and treatment for these patients. However, for the patients with
advanced CA and those who do not respond well to advanced
therapies, early referrals to palliative care may have a favorable
impact on their quality oflife (Fine, Davis et al,, 2020).

Key Point: Although advances in diagnostics and treat-
ment are improving CA patients’ quality of life and outcomes,
nurses play an important role in openly communicating with
CA patients and their families about their disease course and
prognosis.

Nursing Considerations

Cardiac amyloidosis is a unique, relatively rare, and com-
plex disease. Therefore, nurses caring for this patient popu-
lation in the clinical setting require comprehensive nursing
knowledge and skills related to its unique pathophysiology,
history, and physical assessment findings, diagnostics, disease
course, and medical and nursing management. Moreover,
educating CA patients and their families, as well as teaching
novice nurses about this disease, is central to optimal care.
Finally, to date, no apparent nursing research related to CA
has been published in the scientific literature; therefore, there
is an urgent need for nursing-related research in this area.

Clinical Practice

As amyloidosis affects multiple systems, with varying symp-
toms and treatments, caring for patients with CA can be chal-
lenging for healthcare providers (Fine, Davis et al., 2020). A
key role for CV nurses in all clinical areas is to be aware of the
early, multi-system signs, as well as the worsening cardiac-re-
lated symptoms of HF and various arrhythmias. Nurses also
provide care that accommodates the unique challenges of the
progressive nature of CA. Furthermore, nurses are well-posi-
tioned to have difficult conversations with patients and their
families regarding prognosis and goals of care and palliation,
and to introduce these conversations early in a plan of care for
patients with end stage CA (Tsukanov & Fabbro, 2016).

Multi-disciplinary teams are invaluable for the provision
of comprehensive and collaborative care of patients with CA.
Given nurses’ unique role in providing direct patient care
and ensuring patients’ quality of care, as well as managing a
variety of healthcare resources, nurses are ideally situated to
assess the need to engage other members of the healthcare
team. Therefore, nurses play an integral role in coordinating
multi-disciplinary teams to address patients’ physical, social,

psychological, and spiritual needs in the clinical setting. In
addition, nurse clinicians, clinical nurse specialists (CNS),
and NPs in particular, because of their advanced level of
knowledge and expanded scope of practice, are invaluable
as leaders of the healthcare team, ensuring the provision of
seamless care for these patients within the acute and chronic
care, critical care, palliative care, and community settings.

Ideally, all aspects of care for CA patients, including assess-
ment, diagnostics, medical and nursing management, and
ongoing monitoring, as well as psychosocial and spiritual care
should take place in a specialized clinical setting that provides
individualized, comprehensive care to CA patients and their
families. This setting should include a multi-disciplinary team,
led by nurses with experience and specialization in managing
patients with CA (Fogaren et al., 2022). Although still rela-
tively new in Canada, centralized CA clinics and nurse man-
aged CA clinics, in particular, are emerging across this country.
For example, in Calgary, the Cardiac Amyloidosis Clinic was
officially established in January 2022; however, CA patients
had been managed in a Cardio-Oncology Clinic since 2013.
This Clinic is devoted to caring for the three main types of
CA (i.e, AL-CA, wtATTR-CA and hATTR-CA) patients.
The Clinic is managed by nurse clinicians, who are RNs with
experience and expertise in caring for this patient population.
While the Clinic is overseen by a cardiologist, standard guide-
lines have been developed for nursing staff. Although the nurse
clinicians do not prescribe medications, protocols enable them
to be relatively autonomous and allows for independent and
innovative thinking in the care of CA patients (co-author DB).

This is an exciting time for nurses in this field as new and
innovative disease management strategies and treatment
options are emerging to improve longevity and quality of
life outcomes for these patients. As cardiovascular nurses
are ideally positioned to participate in and manage special-
ized clinics for CA patients, it is important to advocate for
this important role.

Education

Education for patients with CA and their families is a crit-
ically important aspect of care, from diagnosis to end of life.
As the primary point of care, nurses educate patients about
their diagnostic procedures and various aspects of their med-
ical management, including medications, interventions, and
novel therapies. Providing clear and consistent messaging and
facilitating access to available resources is an important role for
nurses, with the goal to alleviate a measure of the psychologi-
cal suffering and stress in these individuals and their families.
Support groups can also provide information and assistance
for patients and their families who are trying to come to terms
with their disease (Kendall, 2010). Importantly, the ground-
work for CA support groups in Canada is currently being initi-
ated by nurses in several centres. Initially, these support groups
will be nurse led, with the goal for the patients and families to
assume the leading role in the future (co-author: DB).
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Nurses caring for patients with CA, across clinical settings
and in the community, must have a comprehensive under-
standing of the pathophysiology, risk factors, clinical mani-
festations, diagnostic evaluation, medical management, and
nursing considerations of CA patients across the illness tra-
jectory. The nursing team plays an important role in ensuring
that novice nurses receive this education and are mentored
by their experienced colleagues to ensure that they are pro-
viding optimal care to this unique patient population. Ongo-
ing education for all nursing staff working with CA patients,
regarding novel and emerging medical therapies, is also
essential to achieving and maintaining standards of care.

Future Nursing Research

Over the past several decades, burgeoning evidence has
changed the face of CA patient care, with dramatic advances
towards achieving the goal of earlier and more effective treat-
ments for these patients. However, there is a conspicuous
dearth of nursing research in this area. Studies exploring and
evaluating the role of specialized nurses, including nurse cli-
nicians, CNSs, and NPs in the care of this complex patient
population are needed. As well, further research regarding
the specific physical and psychological needs of CA patients
and their families, and how nurses can support, educate, and
provide the optimal nursing care to improve patient out-
comes, are urgently needed.

Key Point: Cardiovascular nurses play a pivotal role in
supporting the care of these complex patients within clinical
practice, education, and research.

Conclusion

Cardiac amyloidosis is a unique, relatively rare, and
under-diagnosed disease. The often-complex patient pre-
sentation, diagnostics, and medical management require car-
diovascular nurses to have astute nursing assessment skills
and the ability to safely and effectively implement the treat-
ment plan, as well as to provide education and supportive
care to patients and their families. To this end, cardiovascu-
lar nurses must be aware of the current, evidence-based, key
practice points for caring for patients with CA in various set-
tings and across the illness trajectory. This knowledge will
enable nurses to provide optimal nursing care and improve
outcomes for the CA patient population.
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Résumé

Contexte : Lamyloidose cardiaque (AC) est une cause relati-
vement rare et souvent non diagnostiquée de cardiomyopathie
infiltrative. Bien que les patients atteints d’AC puissent présen-
ter des symptomes semblables a ceux de l'insuffisance cardiaque,
il est important que les infirmiéres spécialisées en soins cardio-
vasculaires aient une compréhension globale des caractéristiques
uniques de 'AC ainsi que des soins a prodiguer a ces patients tout
au long de la trajectoire de la maladie.

Objectif : Nos objectifs sont d'accroitre la sensibilisation a IAC et
de fournir aux infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires
une ressource clinique fondée sur des données probantes et qui
concernent les soins aux patients atteints d’AC.

Méthodes : Ce document sappuie sur une revue des don-
nées récentes, sur les lignes directrices ainsi que sur les observa-
tions cliniques d'une équipe d'infirmiéres spécialisées en soins

cardiovasculaires et d'infirmiéres praticiennes canadiennes qui
possédent une expérience clinique auprés des patients atteints dAC.

Conclusion : Cette ressource comprend des données probantes
sur la physiopathologie, les facteurs de risque, les manifestations
cliniques, les étapes du diagnostique, les prises en charge médi-
cale et infirmiére et des conseils clés pour la pratique clinique. Ce
tour d’horizon permettra d'optimiser les soins et les résultats des
patients atteints dAC.

Mots-clés : Amyloidose cardiaque ; pratique clinique ;
soins infirmiers ; pratique infirmiére ; physiopathologie ;
facteurs de risque ; manifestations cliniques ; investigation —
procédures diagnostiques ; prise en charge médicale

Note : Le féminin est utilisé aux seules fins d alléger le texte et désigne
autant les hommes que les femmes dans le présent document.

Groenewegen-Beukeboom, M, Bosley, D., Christoff, L., Grant, R., Jamshidji, S., & Sharar, H. (2023). Amyloidose cardiaque : Une ressource clinique compléte pour les

infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires. Canadian Journal of Cardiovascular Nursing, 33(1), 13-22.

Contexte
L'amylo'l'dose est une maladie systémique relativement
rare causée par le mauvais repliement des protéines et le
dépot ultime de fibrilles de protéines amyloides dans divers
organes de l'organisme dont le cceur et les reins, mais aussi
dans le foie, les nerfs, le tube digestif et les poumons (Cuddy
et Falk, 2020). Dans 'amyloidose cardiaque (AC), 'aggré-
gation de I'amyloide dans I'interstitium du cceur peut provo-
quer une augmentation de la rigidité du muscle cardiaque et
mener a un dysfonctionnement cardiaque progressif et une
insuffisance cardiaque (IC; Bistola et al., 2021). Sur la base
d'une revue systématique et d'une méta-analyse récentes (N
= 11 études ; 3303 patients), See et al. (2022) ont conclu

qu'une proportion considérable (13,7 %) des patients souf-
frant d'IC ont une AC sous-jacente.

Plus de 30 protéines différentes sont impliquées dans le
développement de IAC. Cependant, I'amyloidose a chaines
légeres d'immunoglobulines (AL) et 'amyloidose & transthy-
rétine (ATTR), représentent 95 % des cas d’AC (Donnelly
et Hanna, 2017). Sur le plan clinique, I'AL et 'ATTR sont
souvent camouflées chez des patients atteints d'autres mala-
dies cardiovasculaires courantes incluant 1'IC, la sténose aor-
tique et les arythmies cardiaques (Fine, Falk et al., 2020). Par
conséquent, I'AC et en particular 'ATTR sont sous diagnos-
tiqués (de Marneffe et al., 2022). Les progrés concernant
le processus diagnostic et les nouvelles thérapies émer-
gentes améliorent considérablement le dépistage précoce, le
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diagnostic et les options thérapeutiques pour ces patients.
Par contre, la recherche épidémiologique, y compris les
données d'une récente étude albertaine (Sepehrvand et al,,
2022), suggere que l'incidence et la prévalence de I'AC au
Canada ont augmenté au cours de la derniére décennie.

Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires
qui travaillent dans des établissements de soins primaires,
de soins aigus, chroniques ou palliatifs jouent un réle clé
dans les soins prodigués aux patients atteints dAC. D'aprés
notre revue de la littérature, une seule publication récente,
axée sur les soins infirmiers en oncologie (Fogaren et al,,
2022), a abordé la perspective infirmiére de I'AC. Le présent
document a donc pour but de sensibiliser les infirmiéres et
de fournir aux infirmiéres spécialisées en soins cardiovascu-
laires, en particulier, une ressource infirmiére fondée sur des
données probantes et actuelles qui concernent le suivi des
patients atteints d'AC. En plus d’inclure une revue des don-
nées probantes récentes, ce document propose des directives
de pratiques cliniques et est basé sur les expériences cliniques
d’une équipe d'infirmiéres spécialisées en soins cardiovascu-
laires et d'infirmiéres praticiennes (IP) du Canada avec des
patients atteints d’AC. Nous aborderons la pathophysiologie,
les facteurs de risque, les manifestations cliniques, les étapes
du diagnostic, la prise en charge médicale et infirmiére ainsi
que les conseils clés pour informer la pratique clinique pour

Tableau1

Résumé des caractéristiques de I'amyloidose cardiaque (AC)

INFIRMIERES SPECIALISEES EN SOINS CARDIOVASCULAIRES

permettre une prise en charge adéquate des patients vivant
avec I'AC dans divers contextes. Notre objectif est que les
connaissances acquises grace a ce document puissent outiller
les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires dans le
suivi des patients atteints d’AC et améliorer les résultats des
patients vivant avec 'AC.

Physiopathologie et risques

Les deux types d'AC les plus courants sont I'amyloidose
a transthyrétine (ATTR) et 'amyloidose a chaines légeres
(AL). LATTR comprend 'amyloidose sénile ou wild-type
(ATTRwt) et 'amyloidose a transthyrétine causée par une
mutation génétique (ATTRh) (Griffin et al.,, 2021 ; voir
tableau 1). L' ATTR est la forme la plus courante d' amy-
loidose et est causée par un mauvais repliement et par le
dépot d'une protéine dérivée du foie nommée la TTR. Cette
protéine anormale finit par se déposer dans différents organes
y compris le cceur. Dans le cas de TATTRwt, la maladie se
développe sur des décennies et est davantage diagnostiques
aun 4ge avancé. Des dépots d’amyloides peuvent se déposer
dans des tissus mous dont les ligaments et des tendons. Cela
peut mener a un syndrome du tunnel carpien, a une rupture
du tendon du biceps ou a une sténose spinale. Siles dépots
se produisent au cceur, cela entraine le développe de 'AC
(Cuddy et Falk, 2020 ; de Marneffe et al., 2022). Bien que le

Caractéristiques Amyloidose cardiaque a chaines

légeéres

Amyloidose cardiaque a transthyrétine
(ATTR)

(AL)

Sénile ou wild-type
(ATTRwt)

Mutation génétique
(ATTRh)

Facteurs de risque :

Age d'apparition Age moyen > 60 ans

Age moyen >70 ans

Variable -30 ans a > 60 ans
(en fonction du génotype)
Age moyen =39

Sexe
Génétique/ethnicité

Caractéristiques
cliniques classiques/
définitives

Caractéristiques
cliniques cardiaques

Evolution de la maladie

homme > femme
Non

*multi-systéme
*dysfonctionnement du systéme
nerveux autonome
*Saignements/ecchymoses
*cedéme périorbitaire

CA dans ~ 50%

* dysfonction diastolique

*arythmie auriculaire et ventriculaire
*blocs auriculoventriculaires

*progression plus rapide
*Pronostic sombre, mais amélioration
grace a un nouveau traitement

homme > femme
Non

* manifestations cardiaques
principalement

* syndrome du tunnel carpien
*sténose spinale

*rupture spontanée du tendon du
biceps (Signe de Popeye)

CA dans ~100%

* hypertension artérielle
*arythmie auriculaire

* blocs auriculoventriculaires
*sténose aortique

*progression lente

homme =femme
Oui

*FHX - transmission autosomique
dominante

*dépend de la variante
*Polyneuropathie
*glaucome / yeux secs

CA dépend de la variation génétique
100% en VA-122ile

*troubles de la conduction
*fibrillation auriculaire

*sténose aortique

*dépend de la mutation et/ou du
stade
*survie moyenne :3-12 ans

Note: CA = amyloidose cardiaque ; HFpEF = insuffisance cardiaque avec fraction d'éjection préservée. D'aprés : Cuddy et Falk (2020) ; de
Marneffe et al, (2022) ; Fine, Davis, et al, (2020) ; John (2018).
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mécanisme par lequel la TTR normale provoque ces dépots
amyloides pathogénes n’est pas connu, les données probantes
suggeérent que TATTRwt n'est pas seulement retrouvée chez
les personnes dgées, mais qu'elle est également une cause
majeure d'IC chez des patients plus jeunes (Mohamed-Sa-
lem et al., 2018 ; Sipe et al., 2016).

Les patients atteints dATTRh naissent avec une mutation
pathologique du géne TI'R qui entraine des dépots accélérés
d'amyloide, généralement dans le systéme nerveux et le cceur
(Cuddy et Falk, 2020). Bien que 'ATTRh soit présente dans
tous les groupes ethniques, les individus de certains groupes
semblent plus vulnérables. Par exemple, aux Etats-Unis, la
mutation la plus courante avec une atteinte cardiaque prédo-
minante est présente chez 3 a 3,5 % des personnes d'origine
africaine (Buxbaum et Ruberg, 2017). De nombreuses autres
mutations ont été identifiées et 1'dge de présentation et les
différences entre hommes et femmes variant en fonction du
génotype (Cuddy et Falk, 2020).

L’AL est causée par des dyscrasies plasmocytaires dans
la moelle osseuse ce qui entraine la production de chaines
légéres d'immunoglobulines mal repliées et 'agrégation de
fibrilles amyloides dans les espaces extracellulaires des tis-
sus. Lamyloidose AL est rare et touche légérement plus
d'hommes que de femmes (3:2). Le diagnostic est fait le plus
souvent entre la cinquiéme et la septi¢éme décennie (Bistola
etal, 2021). Il estimportant de noter que l'atteinte cardiaque
chez les patients atteints d'amyloidose AL est observée dans
50475 % des cas et que le pronostic est généralement plus
défavorable comparativement aux autres types d'AC (de
Marneff et al., 2022 ; Falk et al., 2016).

Indépendamment de I'étiologie, au fur et  mesure que 'AC
progresse, les dépots amyloides élargissent I'espace extracel-
lulaire et augmentent la rigidité du coeur ce qui entraine une
dysfonction diastolique. Cela se manifeste cliniquement par
un syndrome d’IC. UAC peut également mener a une dysau-
tonomie cardiaque et périphérique ce qui peut entrainer de
I'hypotension orthostatique. Des troubles de conduction (ex. :
blocs auriculoventriculaires, tachycardies supraventriculaires,
fibrillations auriculaire, flutter auriculaire) peuvent aussi sur-
venir (Fine, Davis et al., 2020 ; Yamada et al., 2020). De plus,
les dépots amyloides dans diverses régions du coeur peuvent
mener a des douleurs d’angine ainsi qu’au développement
d’une sténose aortique (Fine, Davis et al., 2020).

*Point saillant: L'amyloidose est une maladie systémique
qui affecte souvent plusieurs systémes y compris le coeur ce
qui entraine des manifestations cliniques multi-systémiques
en particulier I'IC et des anomalies de conduction.

Présentation clinique

Dans les derniéres décennies, 'AC a été sous-diagnostiquée
en partie a cause des atteintes multi-systémiques. Le diagnostic
de I'AC peut étre retardé parce que les patients sont orientés
vers de multiples spécialistes pour des plaintes variées (Law et
Gilmore, 2022 ; Martinez-Naharro et al., 2018 ; Zhang et al,,

2020). De plus, comme certains types d’amyloidose sont
plus fréquents chez les patients plus agés présentant d'autres
comorbidités, un diagnostic d’AC peut ne pas étre au premier
plan (Fine, Davis et al., 2020 ; Porcari et al., 2020). Le retard
de diagnostic peut limiter le traitement proposé aux patients.
Par conséquent, la connaissance des signes et symptomes qui
peuvent étre associés a lAC est importante pour les infirmiéres
spécialisées en soins cardiovasculaires.

Tout d’abord, la présentation clinique des patients atteints
d’AC peut initialement étre quelque peu non spécifique. Par
exemple, des symptomes tels que la fatigue et la faiblesse
peuvent étre attribués au vieillissement ou a d'autres comor-
bidités plutot qu'a l'altération de la fonction cardiaque et
aux arythmies associées 4 'AC (Donnelly et Hanna, 2017).
Ces patients présentent généralement des signes et des
symptomes liés a 1'IC a fraction d'éjection préservée, dont
la dyspnée a I'effort et ils peuvent également présenter des
symptomes d'IC du coté droit, incluant un cedéme périphé-
rique et l'ascite (Donnelly et Hanna, 2017). La progression
de la maladie peut mener au développement de signes et
symptomes d'IC et a une diminution de la fonction ventri-
culaire gauche (IC avec une fraction d'éjection réduite). Ces
patients peuvent remarquer une dégradation supplémentaire
de leur classe fonctionnelle a ce stade, présentant une sévérité
croissante de leurs symptomes d’IC, incluant des vertiges liés
al'hypotension orthostatique et des syncopes (Tableau 2).

Les arythmies cardiaques, dont la FA, sont plus fréquem-
ment observées chez les patients atteints ’ATTRwt. Un acci-
dent vasculaire cérébral cardio-embolique causé par de la FA
peut étre le premier événement qui survient chez un patient
atteint d’AC. Il est a noter que les blocs de branche ainsi que les
blocs auriculoventriculaires sont également observés chez les
patients avec 'AC et peuvent étre des manifestations précoces
de lamaladie (Donnelly et Hanna, 2017). Les patients peuvent
également présenter initialement avec de I'angine malgré I'ab-
sence de maladie coronarienne significative. Bien que ces dou-
leurs d’angine peuvent étre causées par de I'ischémie diffuse
(Donnelly et Hanna, 2017), elles peuvent également étre cau-
sées par une infiltration d’amyloide autour des artéres coro-
naires diminuant leur capacité de vasodilatation (John, 2018).

Tel que mentionné précédemment, de nombreux organes
peuvent étre touché par 'AC et les patients peuvent présen-
ter des signes plusieurs années avant le diagnostic de 'AC
(voir tableaux 1 et 2). Certaines caractéristiques retrouvées
al’'anamnése ou a 'examen physique peuvent faire suspecter
que le patient souffre d’AC et que des investigations supplé-
mentaires sont nécessaires (voir tableau 2). Par exemple, l'age
et I'origine ethnique sont des facteurs a prendre en considé-
ration pour des patients chez qui on suspecte TATTRh. Des
antécédents de syndrome du tunnel carpien ou de rupture
spontanée du tendon du biceps peuvent précéder la présen-
tation cardiaque de 'ATTRwt (de Marneffe et al., 2022 ; Don-
nelly et Hanna 2017 ; Fine, Davis et al., 2020 ; Vaxman et
Gertz, 2020). Si un patient est diagnostiqué avec une sténose
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Tableau 2

INFIRMIERES SPECIALISEES EN SOINS CARDIOVASCULAIRES

Principaux signes d'alerte qui sont associés d la présence de I'amyloidose cardiaque

AL et/ou ATTR

Intolérance aux bétabloquants et/ou aux iECA/ARB/IRAN

J Hypotension artérielle chez les patients connus avec un diagnostic d’hypertension artérielle (HTA)
Dysautonomie (ex. : hypotension orthostatique, troubles gastro-intestinaux incluant I'anorexie, les nausées, la constipation et la diarrhée,

dysfonction érectile)

AL

ATTR

Insuffisance rénale
Ecchymoses/saignements anormaux
Macroglossie et/ou cedeme périorbitaire
Dysautonomie

MGUS

Myélome multiple

Syndrome du tunnel carpien, rupture du tendon du biceps, sténose rachidienne.
Afro-américain >60, avec HFpEF ; pas d'antécédents d'HTN

Nouveau diagnostic de sténose aortique chez les personnes dgées

FHx de 'ATTR

Neuropathie périphérique

Note. ECA = Enzyme de conversion de I'angiotensine ; ARA = Bloqueur des récepteurs de I'angiotensine ; IRAN = Inhibiteur du récepteur
de I'angiotensine et de la néprilysine ; AL = Amyloidose cardiaque a chaine |égere ; ATTR = Amyloidose cardiaque a transthyrétine ; HTA =
hypertension artérielle ; MGUS = Gammapathie monoclonale de signification indéterminée. D'apres : Fine, Davis et al., 2020 ; Donnelly et

Hanna, 2017 ; Porcari et al., 2017 ; Vaxman et Gertz, 2020).

aortique (incluant une sténose aortique bas débit/bas gra-
dient) qui nécessite un remplacement de la valve aortique et
que le patient est connu pour, entre autres, une sténose spi-
nale et/ou une neuropathie périphérique et/ou des troubles
visuels et/ou des symptomes gastro-intestinaux et/ou un
syndrome néphrotique sans diabéte, une AC doit étre sus-
pectée (voir tableaux 1 et 2 ; Donnelly et Hanna, 2017 ; Por-
cari et al, 2017 ; Vaxman et Gertz, 2020).

*Point saillant : Les patients atteints d’AC peuvent pré-
senter d'autres problémes de santé cardiaques et non car-
diaques. Cependant, les infirmiéres qui feront une anamneése
compléte et qui connaissent les signes et symptdmes associés
al’AC garderont I'eil ouvert pour certains signes a l'examen
physique. Cela pourrait donc mener a des diagnostics et trai-
tements précoces de 'AC.

Evaluation diagnostique

Les infirmiéres doivent connaitre les examens dia-
gnostiques qui permettent un diagnostic d’AC. Les infir-
miéres jouent un role important dans le suivi des patients
atteints d’IC et elles font de 'enseignement aux patients
et leurs proches concernant, entre autres, les examens dia-
gnostiques et les traitements, et apportent un soutien aux
patients nouvellement diagnostiqués et a leurs proches. De
plus, en fonction de la réglementation encadrant la pratique,
les infirmiéres cliniciennes et/ou les IP spécialisées peuvent
demander certains examens diagnostiques ou prélévements
sanguins pertinents pour diagnostiquer les différents sous-
types d’AC (voir la figure 1).

La Société canadienne de cardiologie/Société canadienne
d'insuffisance cardiaque (SCC/SCIC) (Fine, Davis et al,,
2020) recommande, entre autres, un électrocardiogramme
(ECG) a 12 dérivations et des analyses de laboratoire de tro-
ponines et des BNP/NTproBNP en cas de suspicision dAC

chez les patients atteints d’IC. Sur les ECG des patients
atteints d’AC, des signes d’hypertrophie du ventricule
gauche et un microvoltage sont souvent présents (Maurer
etal, 2019 ; Murtagh et al,, 2005). La présence de la FA ou
des extrasystoles auriculaires ou ventriculaires ne sont pas
spécifiques de ’'AC (voir tableau 2 ; Fine, Davis et al.,, 2020).
Les troponines et les BNP/NTproBNP peuvent étre chroni-
quement élevés chez ces patients (Fine, Davis et al., 2020).

Autres examens diagnostiques incluant la scintigraphie au
pyrophosphate, 'échocardiographie transthoracique (ETT) etla
résonance magnétique cardiaque (IRM) jouent un role impor-
tant dans le diagnostic de 'AC. LETT est souvent 'examen dia-
gnostique effectué en premier lieu chez tout patient souffrant
d’IC. Cependant, cet examen ne peut pas confirmer le diagnostic
de’AC (Dorbala etal., 2020). LETT permet de mesurer ['épais-
seur de la paroi du ventricule gauche qui est particuliérement
augmenté chez les patients atteints ATTRwt. LETT permet
aussi d’évaluer la sévérité de la dysfonction diastolique chez les
patients atteints AL et de dATTRwt. Par contre, ces trouvailles
ne sont pas spécifiques pour le diagnostic de 'AC (de Marneffe
etal, 2022 ; Dorbala et al,, 2020). Cependant, une IRM car-
diaque peut permettre la différentiation entre la cardiomyopa-
thie hypertrophique et 'ATTR (Dorbala et al., 2020). La biopsie
endomyocardique demeure I'examen de choix pour diagnosti-
quer le type d’AC, mais le scan PYP est I'examen recommandé
pour diagnostiquer 'ATTRwt (Dorbala et al., 2020).

Des examens diagnostiques supplémentaires peuvent étre
fait pour déterminer le type spécifique d'AC. Pour le diagnos-
tic de ’AL, le dosage sérique et urinaire de chaines légéres
libres est nécessaire (de Marneffe et al., 2022 ; Fine, Davis
etal., 2020). Si AL est suspectée, une biopsie tissulaire est
nécessaire pour confirmer le diagnostic. Il peut s'agir d'une
biopsie de la moelle osseuse, de la graisse abdominale, du rec-
tum, du c6lon ou des lévres. Une biopsie endomyocardique
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Figure 1

Amyloidose cardiaque : L'évaluation diagnostique

Etape 1: Identifier les
manifestations précoces
de I'AC

(ex. : signes et symptimes; historique familiale, syndrome du tunnel carpien)
Examens de premiére ligne: ECG; FA; +écl

Amanése et examen physique

diographie: (HFpEF, septum/paroi postérieure > 1.2 cm)

V4

N

Etape 2: Diagnostic
différentiel :
ACws IC

++biomarkeurs cardiques (ex. : troponines +/-BNP/NTproBNP )
+IRM cardiaque pour confirmer le diagnostic d"AC
‘+biopsie endomyocardique pour confirmer le diagnostic d"AC*

N

Etape 3: Identifier les AL Amylaldose ) ATTR Amyloidose
preuves : + le dosage sérique et urinaire de Vs +scintigraphie au pyrophosphate ou
ALvs ATTR chaines légéres libres biopsie endomyocardique®
. + hiopsie tissulai ;

N

N\

Elape 4: Consultations

Consulter le service d’hématologie
pour une biopsie tissulaire

Consulter le service de génétique
pour un dépistage génétique TTR

N %

%

Etape 5: Confirmer le

+biopsie = +AL
diagnostic

-biopsie = (JAC

+génétique = -génétique =
+ATTRh ATTRwt

Note: NTproBNP = peptide natriurétique de type N-terminal-pro B; scan PYP= scintigraphie au pyrophosphate.
'Les enzymes cardiaques peuvent étre chroniquement augmentés chez les patients atteints dAC. (Donnelly et
Hanna, 2017 ; Fine, Davis et al, 2020.) La biopsie est I'examen diagnostique le plus spécifique pour le diagnostic
de I'AC, mais elle n'est pas recommandée d’emblée. I faut tout d’'abord effectuer les prélévements sanguins et
les examens d’imagerie recommandés dans le tableau. La biopsie est recommandée si les résultats des examens
diagnostiques ne sont pas clairs ou si la scintigraphie au pyrophosphate n'est pas disponible.

est recommandée lorsque les autres examens diagnostics ne
sont pas concluants, mais que la suspicion clinique est élevée
pour 'AC (Fine, Davis et al., 2020). Enfin, un test génétique
est recommandé pour exclure la possibilitéd une mutation
génétique qui expliquerait I'amyloidose cardiaque (Fine,
Davis et al., 2020).

* Point saillant : Il est important que les infirmiéres
connaissent les examens diagnostiques pour le diagnostic
de I'AC, car elles jouent un role important dans le processus
de diagnostic, dans I'enseignement et le soutien des patients
et leurs proches avant, pendant et aprés le diagnostic.

Traitement médical

Les personnes atteintes d'AC peuvent souflrir d’IC en
raison de la cardiomyopathie restrictive liée a 'AC. LAC est
une maladie qui évolue. Conséquemment, la classe fonction-
nelle du patient peut s’aggraver; les signes et les symptomes
deviennent de plus en plus graves et réfractaires aux stratégies
conventionnelles de prise en charge de I'IC (ex. : restrictions
hydrosodées), nécessitant une gestion médicale plus agressive.
Puis, plusieurs de ces patients doivent étre suivis pour des pro-
blémes d’arythmie. Différents traitements médicaux sont dis-
ponibles pour ralentir I'évolution de la maladie. Lobjectif de
la prise en charge médicale de ces patients est de réduire les
symptomes cliniques, de ralentir 'évolution de la maladie &
l'aide des traitements disponibles, d’améliorer la qualité de vie
et de diminuer les hospitalisations (Fogaren et al., 2022).

Gestion des symptomes cardiaques
Gestion de l'insuffisance cardiaque

L1IC est la principale manifestation cardiovasculaire
chez les patients atteints d’AC. Le patient peut présenter,
entre autres, de la dyspnée progressive, tels que l'essoufile-
ment, de l'orthopnée, de la dyspnée paroxystique nocturne,
de l'cedéme périphérique, de l'ascite, de la faiblesse et de
la fatigue (Fine, Davis et al., 2020). La prise en charge des
symptomes de la congestion peut étre difficile en raison des
débits systolique et cardiaque réduits (Kittleson et al., 2020).
Les diurétiques de l'anse (ex. : le furosémide et le buméta-
nide) sont fréquemment utilisés pour soulager la congestion
et peuvent étre combinés avec des diurétiques épargneurs
de potassium comme 'aldactone qui est un antagoniste des
récepteurs minéralocorticoides (ARM). Les diurétiques de
'anse peuvent également étre combinés avec des diurétiques
thiazidiques (ex. : métolazone). L'administration des diuré-
tiques en combinaison avec la restriction hydrosodée sont le
traitement recommandé pour la gestion de la surcharge volé-
mique (Fine, Davis et al., 2020). Par contre, I'administration
de hautes doses de diurétiques peut mener a une diminuer
du volume circulant et & une diminution de la pression arté-
rielle et donc, du débit cardiaque. La fonction rénale peut
également étre affectée par la diurese forcée. Il faut donc y
aller graduellement et suivre de prés la perte liquidienne, les
signes vitaux et la fonction rénale. (Bistola et al.,, 2021).

Pour le traitement de I'IC, les béta-bloquants (BB),
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les inhibiteurs de I'enzyme de conversion de l'angioten-
sine (iECA), les bloqueurs des récepteurs de l'angioten-
sine (ARA), les inhibiteurs du récepteur de l'angiotensine
et de la néprilysine (IRAN), les bloqueurs des canaux cal-
ciques (BCC) et la digoxine peuvent étre mal tolérés chez les
patients atteints d’AC en raison de la cardiomyopathie restric-
tive progressive et la dysautonomie (Fine, Davis et al.,, 2020).
Il est donc important de faire un suivi rapproché des patients
si ces molécules sont débutées. Les effets secondaires et les
colits associés aux traitements peuvent influencer la pour-
suite de ces molécules.

Gestion des arythmies

La fibrillation auriculaire (FA) et les blocs auriculo-
ventriculaires sont les arythmies les plus fréquentes chez les
patients avec ’AC. La FA peut étre la premiére manifesta-
tion de 'AC en particulier chez les patients atteints ’ATT Rwt
(Donnelly et Hanna, 2017). La FA peut avoir une réponse
ventriculaire adéquate ou elle peut également étre accompa-
gnée d’une réponse ventriculaire mal contrélée. La FA rapide
peut étre mal tolérée chez les patients atteints d’AC a cause
de la diminution du débit cardiaque associée (Fine, Davis
etal,, 2020). Différentes molécules sont utilisées pour traiter
les arythmies (ex. : les BB, les BCC, la digoxine). Ils doivent
étre utilisés avec prudence ou évités complétement chez les
patients atteints d'AC en raison de leurs effets inotropes néga-
tifs, 2 cause des données limitées concernant I'utilisation de
ces molécules chez cette population et les risques potentiels
associés (Fine, Davis et al., 2020). Chez les patients atteints
d’AC et de FA, l'amiodarone est une molécule qui peut étre
envisagée chez des patients pour qui nous désirons un retour
en rythme sinusal ou méme pour les patients chez qui nous
voulons un controéle de la fréquence réponse ventriculaire de
la FA (Bistola et al., 2021 ; de Marneffe et al., 2022 ; Kittleson
etal, 2020). La cardioversion électrique peut également étre
une option et est associée a des taux de réussite qui semblent
similaires a ceux de patients souffrant de FA et n'étant pas
atteints d’AC (90-94 % de succes) (El-Am et al., 2019). Cer-
tains patients bénéficieraient de l'ablation du nceud AV en
présence de la FA réfractaire, mais les données sont limitées
chez les patients atteints d’AC (Cheung, 2020 ; Giancate-
rino, 2020).

De plus, qu’ils soient atteints ou non de FA, les patients
atteints d'AC ont un risque augmenté de formation de throm-
bus cardiaque ou de thromboembolie systémique (Bistola
et al, 2021 ; Giancaterino, 2020). La physiopathologie est
expliquée par une infiltration d’amyloide qui méne a une
dilatation auriculaire, & un risque plus augmenté de stagna-
tion sanguine et donc une augmentation du risque de forma-
tion d’un thrombus. (Fine, Davis et al., 2020 ; Giancaterino,
2020 ; Mints, 2018). Selon la SCC/SCIC, I'anticoagulation
pour les patients atteints d'AC et de FA est recommandée
malgré le manque de données probantes envers un traite-
ment en particulier (Fine, Davis et al., 2020).
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De plus, Giancaterino et al. (2020) ont conclu que les
arythmies ventriculaires sont fréquentes chez les patients
atteints d'AC. Le risque d’avoir des épisodes de tachycardie
ventriculaire non soutenue (TVNS) est supérieur a 70 %
chez les patients atteints d’AC. Des études ont démontré que
le taux de mort subite d'origine cardiaque pouvait atteindre
S0 % chez les patients atteints dAC (Giancaterino et al,,
2020). Les lignes directrices actuelles préconisent I'implan-
tation d’un défibrillateur automatique implantable (DAI) en
prévention secondaire chez les patients atteints d'AC, mais
non pas recommandé en prévention primaire (Bistola et al.,
2021 ; Fine, Davis et al,, 2020 ; John, 2018).

Bien que la prévalence des anomalies de conduction chez
les patients atteints d'AC soit élevée, la pathophysiologie
des blocs auriculoventriculaires ne sont pas bien compris
(Giancaterino et al., 2020). Souvent, ces blocs auriculo-
ventriculaires peuvent étre diagnostiqués lorsque le patient
consulte pour une syncope (co-auteur: DB). Les stimula-
teurs cardiaques peuvent étre implantés s’il y a une indica-
tion clinique. Par contre, il n’y a pas de bénéfices associés
al'implantation d’un stimulateur cardiaque en prévention
d’un développement futur de bloc auriculoventriculaires
(Giancaterino et al., 2020).

*Point saillant : La prise en charge de I'IC et des troubles
de conduction varie entre les patients atteints ou non d’AC.
Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires doivent
donc connaitre les particularités associées avec le suivi d'un
patient atteint d’AC.

Thérapies modificatrices de la maladie

Différents traitements médicaux sont disponibles pour
traiter les différents types d’AC. Les infirmiéres spécialisées
en soins cardiovasculaires doivent connaitre leurs méca-
nismes d’actions ainsi que leurs effets secondaires possibles.
Ces connaissances permettent aux infirmiéres de contribuer
al'enseignement fait au patient.

Concernant le traitement de AL, la chimiothérapie est le
traitement recommandé. Le traitement inclut le bortézomib
associé a la dexaméthasone et au cyclophosphamide a faible
dose. Puis, une greffe de cellules souches autologues peut
également étre envisagée s’il n’y a pas de réponse optimale
avec la chimiothérapie administré par voie orale (de Marneffe
et al., 2022 ; Fine, Davis et al., 2020). Ces thérapies atté-
nuent la progression de la maladie en arrétant la production
de chaines légeres libres anormales (Bianchi et al., 2021).
Cependant, en I'absence de traitement, ’AL progresse rapi-
dement et son pronostic est extrémement sombre (Cuddy
et et Falk, 2020).

La progression de 'ATTRwt peut étre modifiée par les
deux types de thérapies suivantes : les agents stabilisateurs de
la TTR et les agents silencieux de 'ARN. Les agents stabilisa-
teurs de la TTR empéchent la décomposition des tétrameéres
de TI'R en monoméres instables. Par exemple, le tafami-
dis, un stabilisateur de la TTR administré par voie orale,
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est prescrit aux patients atteints d’ATTRwt ou 'TATTRh qui
présentent des symptomes d'IC selon la classification fonc-
tionnelle NYHA 14 III (Fine, Davis et al.,, 2020). Les agents
silencieux de '’ARN (ex. : Inotersen et Patisiran) inhibent
également la progression de la maladie et diminue la charge
d’amyloide chez les patients atteints d'amyloidose hATTR. La
SCC/SCIC recommande I'utilisation de ces molécules pour
les patients atteints d’ATTRh avec polyneuropathie associée
(Fine, Davis et al., 2020). Cependant, des essais cliniques
sont nécessaires pour évaluer la sécurité et I'efficacité de ces
thérapies.

Ces thérapies améliorent considérablement le pronostic
des patients atteints d'AC (Fine, Falk et al., 2020). D’autres
études sont nécessaire pour découvrir de nouvelles thérapies
prometteuses pour le traitement de IAC.

* Point saillant : II est important que les infirmiéres spé-
cialisées en soins cardiovasculaires soient au courant des
mécanismes et des effets indésirables des thérapies de modi-
fication de la maladie, ainsi que les preuves émergentes d'un
traitement efficace et opportun pour les patients atteints
d’AC.

Thérapies avancées

Les thérapies avancées et agressives, telles que la transplan-
tation cardiaque et l'implantation d'un dispositif d'assistance
biventriculaire (DAV) sont des options potentielles pour les
patients qui luttent contre les symptomes intraitables de 'AC.
Une étude rétrospective sur les résultats de la transplanta-
tion cardiaque chez les patients atteints dAC (N = 69 ; Kpo-
donu et al., 2005) a révélé que ces patients avaient une survie
réduite par rapport aux patients transplantés pour d'autres
pathologies. Cependant, dans une étude rétrospective plus
récente (N=23), Guendouz et al. (2022) ont constaté que la
transplantation cardiaque, seule ou associée a une transplan-
tation hépatique et rénale, était une option thérapeutique
viable pour certains patients diagnostiqués avec une AC
avancée. Il est a noter que le role des DAV comme pont
vers la transplantation semble avoir des résultats similaires
a ceux des patients transplantés sans DAV. Cependant, des
études supplémentaires qui incluent un plus grand nombre
de patients et un suivi plus long sont nécessaires (Chen et al,,
2021).

*Point saillant : Lorsqu'on envisage des thérapies avan-
cées pour les patients atteints d'AC, la complexité de leur état,
les défis reliés a la réadaptation et le risques de complications
doivent étre pris en compte et communiqués aux patients et
a leurs proches avant qu’une décision soit prise.

L'évolution de la maladie

Le type d'AC donne un apergu de I'évolution typique de
la maladie (voir tableau 2). Tout d’abord, la survie moyenne
d’un patient atteint d’AL et qui ne regoit pas de traitement est
d’environ cinq mois du moment de I'apparition des symp-
tomes (Cuddy et Falk, 2020). Avec le traitement adéquat et

la rémission confirmée par un hématologue suite au traite-
ment par chimiothérapie ou de transplantation de cellules
souches, la survie des patients atteints d'AL est prolongée par
des années (Cuddy et Falk, 2020).

Dans la plupart des cas, TATTRwt est une maladie liée au
vieillissement et elle évolue lentement. Cependant, I'IC asso-
ciée peut étre déja avancée lors du diagnostic (Bistola et al.,
2021). La survie moyenne d’un patient atteint ’ AT Rwt est
d'environ 3,5 ans apres le diagnostic et cela dépend du stade
de'IC (Cuddy et Falk, 2020).

Finalement, la survie d’un patient avec une ATTRh varie
de 7 a 12 ans a partir de l'apparition des symptomes, mais
I'évolution de la maladie et le prognostic sont également
influencés par la mutation génétique associée (Cuddy et
Falk, 2020). Les progrés récents en matiére de diagnostic
précoce et de traitement prolongent la survie des patients
atteints d'AC, ce qui démontre I'importance du diagnostic et
d'un début de traitement précoces (Fine, Falk et al. 2020).
Cependant, pour les patients atteints d’AC & un stade avancé
et/ou pour ceux qui ne répondent pas aux thérapies avancées
disponibles, une orientation vers les soins palliatifs est préco-
nisée (Fine, Davis et al., 2020).

*Point saillant : Malgré les progrés faits pour le diagnos-
tic et le traitement précoce, les infirmiéres spécialisées en
soins cardiovasculaires jouent un réle dans I'accompagne-
ment des patients et leurs proches a travers les différentes
étapes de la maladie.

Role des infirmiéres spécialisées en soins
cardiovasculaires

L’amyloidose cardiaque est une maladie unique, rare et
complexe. Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovascu-
laires qui assurent le suivi de ces patients doivent connaitre
la pathophysiologie de la maladie, savoir bien question-
ner et évaluer le patient, reconnaitre des signes a 'examen
physiques et accompagner le patient et ses proches dans
I'investigation diagnostique et le traitement. De plus, elles
occupent un réle important dans I'enseignement des patients
atteints d’AC et de leurs proches, ainsi que dans la formation
des infirmiéres novices. A ce jour, il n’y a aucune recherche
infirmiere liée 4 ’AC qui a été publiée. Il y a donc un besoin
urgent de recherche infirmiére dans ce domaine vu le role
des infirmiéres.

Impact sur la pratique clinique

L’amyloidose affecte plusieurs systémes et dong, la prise
en charge des patients atteints d’AC peut représenter un
défi (Fine, Davis et al., 2020). Dans tous les milieux, les
infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires doivent
connaitre les signes et symptomes précoces associés a I'at-
teinte multisystémique ainsi que les signes et symptomes
associés avec I'aggravation de I'IC et d’arythmies associées
a I'AC. Les infirmiéres prodiguent également des soins
qui tiennent compte des défis uniques posés par la nature
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progressive de 'AC. De plus, les infirmiéres ont les compé-
tences pour accompagner les patients et leurs proches dans
les moments difficiles incluant le moment ot les soins pal-
liatifs sont considérés pour un patient atteint d’AC avec une
IC terminale (Tsukanov et Fabbro, 2016).

Les équipes multidisciplinaires sont importantes dans le
suivi des patients atteints d’AC Les infirmiéres jouent un réle
central dans le suivi des patients atteints d’AC et elles sont en
mesure de déterminer quels membres de I’équipe multidisci-
plinaire doivent étre impliqués selon I'évolution du patient.
Une consultation en psychologie, en physiothérapie, en tra-
vail social, en soins palliatifs ou en soins spirituels peut étre
nécessaire a tout moment du suivi d’un patient atteint d’AC.
De plus, les infirmiéres cliniciennes, les infirmieres clini-
ciennes spécialisées (ICS) et les IP spécialisées en particu-
lier, en raison de leur niveau de connaissances avancé et de
leur champ d’application élargi, jouent un réle inestimable
en tant que chefs de file de I'équipe de soins de santé, garan-
tissant des soins continus dans les milieux de soins aigus et
chroniques, des soins intensifs, des soins palliatifs et des soins
en communauté,

Le suivi des patients atteints d’AC doit étre effectué
dans des milieux spécialisés ot le suivi est effectué par une
équipe multidisciplinaire expérimentée. De plus, I'’équipe
multidisciplinaire peut étre dirigée par une infirmiére expé-
rimentée dans le suivi des patients atteints ’AC (Fogaren
et al, 2022). Plusieurs cliniques spécialisées dans le suivi
des patients atteints d’AC ouvrent leurs portes a travers le
pays. Par exemple, a Calgary, la Cardiac Amyloidosis Clinic
a ouvert ses portes en janvier 2022, mais les patients atteints
d’AL étaient pris en charge par une clinique de cardio-onco-
logie depuis 2013. Cette clinique se consacre aux soins des
trois principaux types d’AC décrites plus tot. La clinique est
gérée par des infirmiéres cliniciennes possédant une grande
expérience et ‘expertise dans la prise en charge des patients
atteints d’AC. La clinique est supervisée par des cardiologues
mais des ordonnances collectives ont été développées pour le
personnel infirmier. Les ordonnances collectives permettent
aux infirmiéres cliniciennes d’avoir une pratique plus auto-
nome (co-auteur: DB).

Le suivi des patients atteints d’AC est trés stimulant vu
les nouveautés dans les traitements proposés aux patients et
le role que I'infirmiere peut jouer auprés du patient et de ses
proches. Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovascu-
laires sont idéalement placées pour participer et gérer des cli-
niques spécialisées pour les patients atteints d’AC. Il est donc
important de promouvoir ce role important.

Lenseignement auprés des patients, leurs proches, et
les infirmiéres

Contribuer a I'enseignement aupres du patient et de ses
proches concernant cette maladie chronique est un role des
infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires. Tel que
mentionné plus tot, 'infirmiére joue un rdle a toutes les
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étapes du suivi d’un patient atteint d’AC. En tant que pre-
mier point de contact, les infirmiéres informent les patients
sur les procédures de diagnostic et les différents aspects de
leur prise en charge médicale, y compris les médicaments,
les interventions et les nouvelles thérapies. Le suivi par les
infirmiéres permet au patient et a ses proches de créer un
lien thérapeutique et I'infirmiére peut contribuer a soulager
la souffrance psychologique et I'anxiété qui peut accompa-
gner le diagnostic de cette maladie chronique. Des groupes
de soutien peuvent peut aider les patients et leurs proches a
partager leur expérience avec d’autres patients atteints d’AC
(Kendall, 2010). Plusieurs infirmiéres canadiennes sont a la
téte de projets de création de groupes de soutien dans leurs
hopitaux. Ces groupes de soutien seront dirigés par des infir-
miéres et éventuellement, I'objectif est que ces groupes soient
dirigés par les patients et leurs proches (coauteur: DB).

Les infirmiéres qui s’occupent des patients atteints d’AC,
en milieu clinique et dans la communauté, doivent avoir une
connaissance approfondie de la physiopathologie, des fac-
teurs de risque, des manifestations cliniques, de I'évaluation
diagnostique, de la prise en charge médicale et des considé-
rations infirmiéres des patients atteints d’AC tout au long de
la trajectoire de la maladie. Finalement, les infirmiéres spécia-
lisées en soins cardiovasculaires forment aussi les infirmiéres
novices pour qu’elles aussi puissent éventuellement assurer le
suivi des patients atteints d’AC. De plus, la formation conti-
nue de I'équipe des infirmiéres spécialisées en soins cardio-
vasculaires est importante pour garder leurs connaissances
ajour concernant les traitements disponibles dans le but de
continuer a bien accompagner les patients atteints d’AC.

Recherches futures en soins infirmiers

Au cours des derniéres décennies, de nouvelles données
probantes a amélioré le diagnostic et les traitements des dif-
térents sous-types d’AC. Cependant, la recherche infirmiére
dans ce domaine est insuffisante. Des études explorant la
valeur du réle des infirmiéres spécialisées en soins cardio-
vasculaires, des infirmiéres conseilléres et des IP spéciali-
sées dans le suivi des patients atteints d’AC sont nécessaires.
De plus, il est important de poursuivre des recherches pour
explorer les besoins des patients atteints d’AC et de leurs
proches et d’explorer le role des infirmiéres dans le soutien,
dans I'enseignement et dans le suivi a long-terme de ces
patients.

* Point saillant : Les infirmiéres spécialisées dans les
soins cardiovasculaires jouent un role essentiel dans la prise
en charge de ces patients complexes dans le cadre de la pra-
tique clinique, de l'enseignement, et de la recherche.

Conclusion

Lamyloidose cardiaque est une maladie chronique qui est
unique, rare, et sous-diagnostiquée. Tout d’abord, la présen-
tation clinique du patient est souvent complexe. De plus, le
diagnostic et la prise en charge nécessitent des infirmiéres
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spécialisées en soins cardiovasculaires qui sont en mesure
d’effectuer un suivi du plan de traitement ainsi que d’eftec-
tuer un suivi auprés du patient et de ses proches afin qu’ils
regoivent I'enseignement et le soutien nécessaire. Dong, les
infirmiéres spécialisés en soins cardiovasculaires doivent
connaitre les pratiques recommandées qui sont fondées sur
des données probantes et ce, dans le but de bien accompa-
gner les patients atteints d’AC tout au long de leur vie avecla
maladie chronique. Ces connaissances permettront aux infir-
miéres de fournir des soins optimaux et de pouvoir contri-
buer a 'amélioration du suivi des patients atteints d’AC.
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Abstract

Background: Awareness of cardiac amyloidosis (CA) as a pos-
sible cause of heart failure is improving; however, it is still a rela-
tively novel entity to many clinical nurses.

Purpose: The aim of this paper is for cardiovascular nurses to
apply their evidence-based knowledge of CA to clinical nursing
practice, using a case study approach.

Methods: This case study exemplar describes a hypothetical
patient’s journey, within a Canadian context, from his initial pre-
sentation to the emergency department, the focused assessment, and

relevant diagnostic tests, to a diagnosis of CA. In addition, we high-
light his initial treatment, as well as his referral to a heart failure
clinic and the development of a coordinated plan for a multidisci-
plinary approach to the ongoing care for this patient and his family.

Conclusion: This case study application of evidence-based knowl-
edge to cardiovascular nursing practice will ideally have a positive
impact on the care provided to CA patients and their families.

Keywords: cardiac amyloidosis, case study, case report,
clinical practice, nursing, nursing practice
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Introduction
Cardiac amyloidosis (CA) is a form of heart failure (HF),
caused by deposits of amyloid proteins in cardiac tissue. As
these deposits accumulate, the heart becomes increasingly stiff,
resulting in an infiltrative cardiomyopathy and consequent HF
symptoms (de Marneffe et al., 2022; Fine et al., 2020). Based
on a recent systematic review and meta-analysis (N = 11 stud-
ies; 3,303 patients), See et al. (2022) found that 13.7% of HF
patients had underlying CA. As we have highlighted in a pre-
vious paper (Groenewegen-Beukeboom et al,, 2023), the inci-
dence and prevalence of CA in Canada is currently unknown.
However, recent evidence suggests that CA has been increasing
over the past two decades (Sepehrvand et al., 2022). As well,
CA s still underdiagnosed or misdiagnosed due to a variety of
factors, including lack of knowledge, the rarity of this disease,
and the broad range of clinical manifestations.
Cardiovascular nurses play an important role in the pro-
vision of care for CA patients and their families. Therefore, it
is essential for nurses to be aware of the possible presenting
signs and symptoms, the steps of a differential diagnosis of
CA, and the importance of a multidisciplinary approach to
the care of these patients. In this paper, we present the Cana-
dian context of the hypothetical case study exemplar of ‘Bob

Bento, with the goal to supplement and apply the insights
gleaned from our CA comprehensive clinical resource for car-
diovascular nurses (Groenewegen-Beukeboom et al., 2023).

Clinical Case: Bob Bento
Initial ER Admission

Bob Bento, a 76-year-old male (of European decent), pres-
ents to the emergency room (ER) with complaints of sudden
onset of palpitations, dizziness, and increased shortness of
breath (SOB). Bob says that over the past four to five weeks
he has had a gradual worsening shortness of breath on exer-
tion (SOBOE) and increasing intermittent palpitations. Rel-
evant past medical history (PMHx): hypercholesterolemia;
Type 11 diabetes; carpel tunnel syndrome (CTS) with bilateral
release 10 years ago; increasing activity intolerance (walks with
a cane), with reports of gradually increasing weakness and loss
of appetite; episodes of constipation and diarrhea; occasional
loss of balance; and numbness in bilateral feet for the past year.
Family history (FHx): maternal family history of ‘heart prob-
lems. Psychological/Sociological: Bob appears anxious; wife
is with him. Current medications: ‘diabetes and cholesterol
pills. Initial electrocardiogram (EKG) = atrial fibrillation (AF)
with variable response of 110-130 beats per minute (BPM),
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low voltage quality rating system (QRS) with evidence of left
ventricular (LV) hypertrophy and Q-waves V2 and V3; chest
x-ray (CXR) = bilateral pleural effusions, right (R) > left (L)
and interstitial thickening.

Relevant Initial Physical Assessment Data

. Vital Signs: temperature (T) 36.3C., heart rate (HR) 128
BPM, irregular, respiratory rate (RR) 24, blood pressure
(BP) 96/64, oxygen saturation (SpO2) 94% on room air

« Central nervous system (CNS): Alert and oriented x 3;
chorionic villus sampling (CVS): jugular venous pressure
(JVP) elevated @ 7 cm above the sternal angle (ASA; N
= 2—4 cm). heart sounds (HS): S1 variable, S2 normal;
Respiration (RESP): decreased air entry to bases, fine
scattered crackles bilaterally; abdomen (ABD): appears slightly
distended, BS x 4; non-tender; peripheral nervous system
(PNS): peripheral edema bilaterally to lower extremities, +3
pitting extending into lower thighs; skin shiny and tight.

Admitting Diagnosis/Plan of Care: HF and uncontrolled
AF; Cardiology consulted: Lasix 80 mg intravenous (IV)
immediately (STAT); metoprolol S mg IV x 3 for total 15
mg loading dose; admit to Cardiology Unit.

Inpatient Unit Admission

Bob is admitted to the cardiology inpatient unit for fur-
ther workup and management of his HF and AF. A standard
admission order set is initiated by the cardiology unit team:
Initial pharmacologic management includes a diuretic (Lasix
80 mg IV once daily [OD]), beta blocker (metoprolol 25 mg
by mouth [po] twice a day [BID], and an anticoagulant (Apix-
aban 5 mg BID [CHADS2 score= 3]); Bloodwork: CBC &
electrolytes, blood urea nitrogen (BUN), creatinine clear-
ance (Cr), thyroid stimulating hormone (TSH), hemoglobin
A1C (HgAlc), troponin, N-terminal prohormone on brain
natriuretic peptide (NTproBNP; see results Table 1); Repeat
chest x-ray (CXR) in 48 hours; transthoracic echocardiogram
(TTE) and cardiac MRI ordered; TT'E findings: left ventricular

Table1

Trends in Key Diagnostic Test Results: Admission to 2™ Clinic Appointment

CARDIAC AMYLOIDOSIS: A CLINICAL CASE STUDY EXEMPLAR

ejection fraction (LVEF) = 60-65%; noted LV wall thickness
14 mm (N <12 mm) and symmetrical; mild tricuspid regurgi-
tation and trace mitral regurgitation; small pericardial effusion.
Cardiac magnetic resonance imaging (MRI) findings: infil-
trative cardiac disease. Telemetry monitoring shows AF with
variable ventricular response of 65-110 BPM. Bob’s admission
weight = 228 Ibs; he states his normal weight is ~ 210 Ibs.
Bob’s condition stabilizes; he is discharged home after three
days. He is transitioned to oral Lasix, with dosing as directed
by a flexible diuretic regimen, based on initial 80 mg OD with
a target to maintain his discharge weight of 212 Ibs. Additional
post-discharge medications include: an anticoagulant for his
AF (apixaban S mg BID), a beta blocker (metoprolol S0 mg
BID), and a mineralocorticoid receptor antagonist (MRA:
spironolactone 25 mg OD). Bob and his wife meet with the
dietitian prior to discharge for health teaching/self-manage-
ment care regarding sodium and fluid restrictions. As well,
they receive the Heart & Stroke Foundation booklet on self-
management of HF: Living with Heart Failure (https://www.
heartandstroke.ca/-/media/pdf-files/canada/health-informa-
tion-catalogue/en-living-with-heart-failure.pdf ), and initial/
basic education from a staff nurse regarding HF self-manage-
ment (see Table 2), including signs and symptoms of wors-
ening HF, daily weights and how to adjust Bob’s Lasix dosage
accordingly. Bob is instructed to contact his family physi-
cian for a post-discharge follow-up appointment. Bob also is
instructed to go to a satellite lab for bloodwork in 10 days. Bob
and his wife are informed that his initial appointment at the
Heart Failure Outpatient Clinic is scheduled in two weeks.

Discharge Diagnosis (Dx): heart failure with preserved ejec-
tion fraction (HFpEF); Query CA

Key Questions/Reflections

Based on Bob’s initial admission data, what are the differen-
tial diagnoses that could be considered regarding his de novo
heart failure with preserved ejection fraction (HFpEF; note:
see Groenewegen-Beukeboom et al., 2023 re: differential dx)

Dx Tests/Assessment data

Trends in Test Results

Admission & prior to D/C

Initial HF Clinic appt 2"YHF Clinic appt

(2 wks post d/c) (2 wks later)
Weight 228 lbs & 212Ibs 224 1bs 212 lbs
JVP (N=2-4cm) 7 cm ASA 6-7 cm ASA 3-4 ASA
Bloodwork:
Hgb (N = 135-170) Hgb =117 &130 N/R N/R
HgbA1lc (N< 6.0 %) HgbAlc =9.3% N/R N/R
Troponin (N = < 14ng/L) Troponin =24 & 21 NR NR
Na+ (N = 137-145mmol/L) Na+ =133 & 140 Na+ =134 Na+ =138
K+ (N = 3.5-5.0mmol/L) K+=41&3.6 K+=3.5 K+=3.9
Cr (N =58-110mmol/L) Cr=103 Cr=102 Cr=106
Urea (N =3.2-7.Immol/L) Urea=8 urea=>5.8 Urea 6.2

NTproBNP (N < 100ng/L) NTproBNP = 11,000

NTpro-BNP = 2609

NTproBNP =1327

Note: ASA = above the sternal angle; Cr = creatinine; Hgb = hemoglobin; HgbA1C = hemoglobin A1C; Dx = diagnostic; JVP = jugular venous
pressure; K+ = potassium; N/R = not repeated; Na+ = sodium; NTproBNP = N-terminal pro b-type natriuretic peptide
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Are there any warning signals for CA here (note: see Groene-
wegen-Beukeboom et al., 2023 regarding warning signals for
CA)? Reflecting on what you know about CA, is there reason
to suspect CA? Why is patient education critically important
for patients who are newly diagnosed with HF?

Initial Heart Failure Clinic Appointment

Two weeks later, Bob presents at the Heart Failure Clinic
for his initial appointment. As per standard Clinic protocol,
the nurse clinician, a registered nurse (RN) with experience
and expertise in caring for HF patients, completes Bob'’s initial
interview and assessment. He reports that since his hospital-
ization, he has felt increasingly worse, with several pre-synco-
pal episodes and decreasing activity tolerance (i.e., increasing
SOBOE). Bob also is complaining of continued numbness
and tingling in both feet. Bob says despite his appetite being
very poor and compliance with the recommended salt and
fluid restrictions, his weight has crept up to 224 Ibs. He says
his abdomen feels bloated and he has been struggling with
increasing swelling in his feet and ankles since his discharge
from hospital. He reports compliance with the medications
prescribed on hospital discharge, as well as metformin for his
type II diabetes and Crestor for his hypercholesteremia.

Relevant Physical Assessment Data:

o Vital signs: BP supine 128/72; HR 88 BPM, irregular,
standing after 3 min 88/48; HR 96 BPM, irregular; RR
22,Sp02 96% on room air.

Table 2

« CNS: Alert, appropriate, no apparent distress; CVS:
HR irregular/irregular; S1 variable, S2 normal; elevated
JVP 6-7 cm ASA; RESP: scattered crackles with absent
breath sounds to bilateral bases, R > L; ABD: somewhat
distended with no ascites noted; Extremities: bilateral
lower leg edema pitting 2—-3+ extending to just below the
knees; no signs and symptoms (S&S) of infection, skin
intact; weight 224 Ibs.

Results of bloodwork completed prior to and during this
appointment are presented in Table 1.

Impression/Dx & Plan of Care
A plan of care is outlined, following a review of available

data by the multi-disciplinary clinic team, including the car-

diologist, nurse clinician, and nurse practitioner (NP):

1. Hypervolemia: requires diuresis; order written for Lasix
80 mg IV to be infused over 30 minutes in the clinic;
instructions to take metolazone 2.5 mg on alternating
mornings, 30 minutes prior to daily morning dose of
Lasix 80 mg po; 2™ dose of 80 mg Lasix po after lunch
daily. Provide patient with prescription (Rx) and specific
written instructions regarding medications; reinforce
patient teaching re daily weights and remind to document
on weight flow chart (see Table 2).

2. Atrial fibrillation: relatively good rate of control at
this time; tolerating current dosage of metoprolol and
apixaban.

Individualized Teaching Plan for Bob Regarding Heart Failure and Cardiac Amyloidosis

Topic

Specific Teaching Points

Daily weights « Review the importance and “routine” of documenting daily weights (i.e. first thing in the morning after voiding, in the same

room/floor surface, using same scale);
Contact Clinic if weight loss < 1-2 lbs/day;

.

increased SOBOE/peripheral edema).

Medications
over-diuresis and electrolyte imbalance.
Diet .
- Encourage intake of K+ rich foods.
Laboratory/
imaging tests
Orthostatic

hypotension

Safety

If he reaches weight of < 212 Ibs, instruct to discontinue metolazone and contact CA Clinic for next steps;
As intake poor by mouth, important to rely not just on weight regarding fluid overload! Report if feeling worse (e.g.,

Highlight importance of compliance and provide information regarding potential side effects of Lasix, including S&S of

Reinforce/provide print information regarding sodium reduced diet and fluid restriction;
Provide tips regarding quenching thirst (e.g., ice chips, sips not gulps, chewing gum);

Provide rationale for tests; provide requisitions with written instructions regarding dates and locations.

« Teach regarding moving slowly when changing positions, and pausing between movement from supine, to sitting, to standing;
« Teach to use pumping action in calves/move legs around prior to standing up;
Will consider compression stockings in future if needed and not contraindicated; apply prior to dangling/sitting up.

Encourage use of cane or walker due to balance issues/peripheral neuropathy;
Monitor HR and BP daily regarding AF and on beta blocker.

Quality of life/ « Open/honest communication regarding treatments (e.g., medications) may halt disease progression, but are not a cure;

Ensure Bob and his wife are aware of clinic hours and number to call if any questions or concerns; instruct to go to ER if S&S

long term goal is to maintain or improve current functional capacity;

outcomes - Focus on strategies to optimize quality of life, from diagnosis to palliative care phases of this disease.
Emergency .

contact of worsening HF (e.g., increased SOB), if outside of clinic hours.

Note. AF = atrial fibrillation; BP = blood pressure; CA = cardiac amyloidosis; ER = emergency room; HF = heart failure; HR = heart rate; S&S =
signs and symptoms; SOB = shortness of breath; SOBOE = shortness of breath on exertion
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. Orthostatic hypotension with unknown etiology: Teach
Bob management strategies (see Table 2).

. Query CA vs hypertrophic cardiomyopathy; rule
out light chain cardiac amyloidosis (AL-CA) vs
transthyretin cardiac amyloidosis (ATTR-CA): a) assess
regarding AL-CA: order lab-work re serum and urine
immunofixation and free light chains (FLC); b) assess
regarding ATTR-CA: order pyrophosphate (PYP)
scan (note: see Groenewegen-Beukeboom et al., 2023
regarding steps to a differential diagnosis).

. Continue/reinforce patient and family teaching by the
nurse clinician regarding newly diagnosed HF and basics
of CA (see Table 2).

. Follow-up plan: Outpatient bloodwork to be done in 10
days, prior to second clinic appointment in two weeks.

Key Questions/Reflections

Ideally, follow-up telemonitoring or home visits by nurses
trained in HF care occur within several days post-discharge.
Why would this transitional care have been beneficial for Bob
and his family? Why is it so vital for Bob and his family to have
easy/quick access to health care providers for urgent questions
or follow up? Why is it important to introduce the possible

Figure 1

CARDIAC AMYLOIDOSIS: A CLINICAL CASE STUDY EXEMPLAR

diagnosis of CA with Bob and his family now? What key infor-
mation should be included in this initial conversation?

Heart Failure Clinic Follow-up Appointment

Two weeks after his initial HF Clinic visit, Bob returns
for his follow-up appointment. The nurse clinician initially
assesses Bob; these findings are discussed with a Clinic NP,
who establishes the plan of care for Bob, based on the assess-
ment and test results. His weight is now down to 212 Ibs; he
states that he is feeling much better, with minimal SOBOE.
He is reportedly still having some dizziness when he gets
out of bed in the morning, but states that it is manageable
because he is using the strategies that he was taught at his
initial clinic appointment. He has been compliant with med-
ications, as well as fluid and salt restrictions. Bob and his wife
both express they are happy with how he has been improv-
ing, but anxious to hear the results of recent tests.

Relevant Physical Assessment Data & Test Results:

« Vital signs (VS): BP lying 128/72, HR 74 BPM irregular;
standing after 3 minutes: BP 90/62, HR 92 BPM irregular;
reports feeling slightly light-headed; RR 18; SpO2 98%.
CNS: Alert, appropriate, and comfortable; CVS: HR
irregular/irregular S1 and S2; no murmur noted; JVP

Cardiac Amyloidosis: Multisystem (Non-Cardiac) Manifestations

Autonomic dysfunction:

» Orthostatic Hypotension
» (astroparesis

+ erectile dysfunction

* Abnormal sweating

Elevated liver enzymes

Gl B&5:
* MNausea/constipation : ]
+ Diarrhea
+ Early satiety
* bloating

Muscle weakness/fatigue

| Bleeding/bruising |

Feference: Fine et al., (2020)

B Ocular S&3:
T * Vitreous opacities
-

* Periorbital bleeding

| Bicep tendon rupture |

| Spinal stenosis {lumbar) |

Carpal tunnel syndrome
(bilateral}

Renal insufficiency/
Mephrotic syndrome

‘ Peripheral neuropathy

Image fr: hitps://images. template.net'wp-content/uploads2016/02/26132629/Internal - Body-Parts-

Template-Download.jpg

Note. GI = gastrointestinal; S&S = signs and symptoms
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3-4 cm ASA; RESP: Breath sounds clear with improved
air entry to bilateral bases; ABD: soft, non-distended and
non-tender to palpation; extremities: 1+ pitting edema to
bilateral ankles; skin intact.

« Technetium (TC)-PYP results indicate grade 3 uptake,
which verifies ATTR-CA Dx, and also qualifies Bob for
financial coverage of his treatment in many Canadian
provinces.

« Serum free light chains results and urine and serum protein
electrophoresis are negative (rules out AL amyloidosis).

Impression/Dx/Plan of Care

1. K+ normal; continue current dose of spironolactone 25 mg
OD; re-assess electrolytes, urea, creatinine in 2 weeks.

2. Bob is deemed to be euvolemic; he is given a flexible
diuretic regimen to titrate his Lasix dose according to his
daily weight with a target weight of 212 Ibs.

3. Differential Dx of ATT'R amyloidosis confirmed; offer Bob
and his family genetics counselling.

The NP discusses the diagnosis of ATTR-CA with Bob
and his wife and provides initial/ basic information and
teaching about CA (see Table 2), including its multi-system
effects (see Figure 1), which may explain some of his diverse
symptoms. As well, the NP offers a referral to the genetics
department to further investigate if Bob’s ATTR-CA is hered-
itary or wild-type, as well as providing basic print materials
and resources about ATTR-CA. In addition to offering emo-
tional support and addressing their questions and concerns,
the NP discusses additional resources for support, including
available peer support programs.

Bob and his wife request a referral to genetics; testing con-
firms a diagnosis of hereditary ATTR-CA. An Exceptional
Access Program (EAP) application is completed for the

Table 3

Heart Failure Clinic Long-Term Follow-up Plan of Care for Bob

initiation of daily tafadimis. Teaching regarding this medica-
tion is provided, including side effects and interactions.
Key points/reflections: It important to have an individu-
alized plan for leveled education for these patients and their
families (i.e., simple to complex; broad to specific), with rep-
etition/reinforcement of key information as needed.

Long-Term Follow-up Plan of Care
Clinic protocols are followed for long-term follow-up
appointments and care for Bob and his family (see Table 3).

Key Points/Reflections

Although clinic protocols are followed, nurses in HF/
CA clinics also work with these patients to develop individ-
ualized/self-care strategies to improve their symptoms and
maintain stability, with the ultimate goal of achieving optimal
quality of life.

Discussion

Cardiac amyloidosis is still an often-overlooked cause of
infiltrative HF due to a variety of factors, including the rel-
ative rarity of CA, as well as lack of knowledge about CA.
Although we have presented the Canadian context, this case
study exemplar highlights the importance of nurses working
a variety of clinical areas and geographical locations being
aware of CA as a cause of HF. As exemplified in this case,
nurses are often the patients’ initial and most frequent con-
tact within the healthcare system; as such, nurses are ideally
situated to recognize the warning signals of CA (Groenewe-
gen-Beukeboom et al., 2023). Nurses must be keenly aware
of the relevance of all assessment and diagnostic data elicited
during these interactions, as early and accurate diagnosis of
CA is the key to timely intervention and favorable outcomes
(Kendall, 2010; Nativi-Nicolau, et al., 2021).

Topic

Clinic Protocols

Follow-up
appointments

- In-clinic appointments are booked for every 3 to 6 months, with telephone access for trouble-shooting any issues
or concerns (note: individual clinic protocols vary regarding long-term follow-up; e.g., very stable patents may be

discharged to primary care, internists, or cardiologists in the community).

Follow-up tests

« Routine bloodwork is done prior to each appointment.

« Annual tests: transthoracic echocardiogram, cardiac MRI, PYP scan, NTproBNP.

Medications

- Titration of diuretics/K+ and monitoring for tolerance of Bob's current regimen are assessed with each follow-up appointment.

« Switching his metoprolol to amiodarone may be considered if he is no longer tolerating the beta blocker and still is

requiring rate control.

Multi-disciplinary « The CA Clinic team works with various community services and supports (e.g., dietitians. neurology, nephrology,

follow-up care

genetics, internal medicine, pharmacy, and palliative care as needed, as well as Bob's primary care provider in providing

him with optimal transitional care, education, and support
- Bob and his wife are offered counselling with a social worker, through his family health team.
- Contact information for a local CA peer support group is provided to Bob and his wife.

Note. CA = cardiac amyloidosis; K+ = potassium; MRI = magnetic resonance imaging; NTproBNP = N-terminal prohormone b-type natriuretic

peptide; PYP = pyrophosphate
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The nurse’s role in ongoing patient and family support and
education following a diagnosis of CA is crucial to the patient
understanding and accepting the diagnosis of CA. As well,
nurses play a steadfast and active role in teaching and rein-
forcing the importance of maintaining compliance with treat-
ment plans to patients and their families. The diagnosis of CA
can be a tremendous mental and physical burden on these
patients and their families (Kendall, 2010; Magliano, et al.,
2021). It is important for nurses working with these patients
to monitor not only their physical symptoms and functional
capacity, but also their psychosocial and emotional status
and needs, offering referrals to available resources, such as
social workers, psychologists, and peer support networks, as
appropriate.

Finally, this clinical case study exemplar highlights the key
role for cardiovascular nurses and NPs in specialty clinics,
and CA clinics, in particular. Often nurse-managed, these
clinics offer patients continuity of care, with nurses coordi-
nating patients’ care by a multi-disciplinary team of experts
working together to achieve the goal of optimal care and
outcomes throughout the patient’s journey with this form
of HF, including access to specialized services, community
supports, and palliative care. While initial transitional care

CARDIAC AMYLOIDOSIS: A CLINICAL CASE STUDY EXEMPLAR

was clearly lacking following hospital discharge in this case,
prototypes for seamless care in the primary care setting, such
as the Spoke-Hub-and-Node Model of Integrated Heart Fail-
ure Care provide reason for optimism regarding more inte-
grated community-based care for HF patients (Huitema
etal., 2018).

Conclusion

The aim of this paper was for nurses to apply their evi-
dence-based knowledge of CA, using a case study approach.
As an exemplar, or amalgam of numerous CA patients, from
multiple HF/CA clinics across Canada, this case study epit-
omizes the uniqueness of the CA patient’s journey. Our
ultimate goal is to ensure that cardiovascular nurses are pro-
viding optimal care to the unique CA patient population,
throughout their illness trajectory. We hope that we have
taken one small step to achieve this goal.
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Résumé

Contexte : Lamylose cardiaque (AC) en tant que cause possi-
ble d'insuffisance cardiaque est de mieux en mieux connue, mais
elle reste une entité relativement nouvelle pour de nombreuses
infirmiéres cliniciennes.

Objectif : Lobjectif de cet article est de permettre aux infirmiéres
en soins cardiovasculaires dappliquer a la pratique infirmiére
leurs connaissances de I'AC basées sur des données probantes, en
utilisant une approche d’étude de cas.

Méthodes : Cette étude de cas décrit le parcours d'un patient fic-
tif, dans un contexte canadien, depuis sa présentation initiale au
service des urgences, Iévaluation ciblée et les tests diagnostiques

pertinents, jusquau diagnostic dAC. De plus, nous mettons lac-
cent sur son traitement initial, ainsi que son orientation vers une
clinique d'insuffisance cardiaque et Iélaboration d>un plan de soins
coordonné favorisant une approche multidisciplinaire permettant
dassurer des soins en continu pour ce patient et sa famille.

Conclusion : Cette étude de cas appliquant les connaissances
fondées sur les données probantes a la pratique infirmiére en soins
cardiovasculaires aura idéalement un impact positif sur les soins
prodigués aux patients atteints d’AC et a leurs familles.

Mots-clés : Amylose cardiaque, étude de cas, rapport de
cas, pratique clinique, soins infirmiers, pratique infirmiére
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Introduction
L’amylose cardiaque (AC) est une forme d’insuffisance
cardiaque (IC) causée par des dépots de protéines
amyloides dans le tissu cardiaque. Au fur et & mesure que
ces dépots s'accumulent, le coeur devient de plus en plus
rigide, ce qui entraine une cardiomyopathie infiltrante et les
symptémes d’insuffisance cardiaque qui en découlent (de
Marneffe et al., 2022 ; Fine et al., 2020). Sur la base d’'une
revue systématique et d'une méta-analyse récentes (N = 11
études ; 3 303 patients), See et al. (2022) ont constaté que
13,7 % des patients atteints d'IC présentaient une AC sous-ja-
cente. Comme nous l'avons souligné dans un article précé-
dent (Groenewegen-Beukeboom et al., 2023), 'incidence
etla prévalence de 'AC au Canada sont actuellement incon-
nues ; cependant, des données récentes suggérent que 'AC
a augmenté au cours des deux derniéres décennies (Sepehr-
vand et al,, 2022). De plus, 'AC est encore sous-diagnostiqué
ou mal diagnostiqué en raison de divers facteurs, notamment
le manque de connaissances, la rareté de cette maladie et le
large éventail de manifestations cliniques.

Les infirmiéres en soins cardiovasculaires jouent un role
important dans la prestation de soins aux patients atteints
d’AC et a leur famille ; il est donc essentiel quelles connais-
sent les signes et symptomes possibles, les étapes d'un diag-
nostic différentiel de 'AC et I'importance d’une approche
multidisciplinaire pour les soins de ces patients. Dans cet
article, nous présentons le contexte canadien de I'étude de
cas fictif de « Bob Bento », dans le but de compléter et d’ap-
pliquer les connaissances tirées de notre référence clinique
compléte sur 'AC destinée aux infirmiéres en soins cardiovas-
culaires (Groenewegen-Beukeboom et al., 2023).

Cas clinique : Bob Bento
Admission initiale aux urgences

Bob Bento, un homme de 76 ans (d'origine européenne),
se présente aux urgences en raison de I'apparition soudaine
de palpitations, de vertiges et d’un essoufflement accru. Bob
dit qu'au cours des 4 a 5 derniéres semaines, il a eu une aggra-
vation progressive de I'essoufflement a I>effort et des palpita-
tions intermittentes de plus en plus fréquentes. Antécédents
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médicaux pertinents : hypercholestérolémie ; diabéte de
type II ; syndrome du tunnel carpien (STC) avec décom-
pression bilatérale il y a 10 ans ; intolérance progressive a I'ac-
tivité (marche avec une canne), rapporte une augmentation
progressive de fatigue et de perte d’appétit, des épisodes de
constipation et de diarrhée, des pertes déquilibre occasion-
nelles, et un engourdissement des pieds bilatéraux depuis
l'année derniére. Histoire familiale : antécédents familiaux
maternels de « problémes cardiaques ». Psychosocial : M.
Bento semble anxieux ; sa femme est avec lui. Médicaments
actuels : Médicaments pour le diabete et le cholestérol. ECG
initial = fibrillation auriculaire (FA) avec réponse variable
variant entre110 et 130 BPM, QRS bas voltage avec évidence
d’hypertrophie du VG et ondes Q en V2 et V3 ; radiographie
thoracique = épanchements pleuraux bilatéraux, D > Get
épaississement interstitiel.

Données pertinentes de I'évaluation physique initiale

« Signes vitaux : T 36.3C,, FC 128 BPM, rythme irrégulier,
FR 24/min., PA 96/64 mmHg, SpO2 94% a l'air ambiant.

« ENC : alerte et orienté x 3 ; SCV : PVJ élevée @ 7 cm
au-dessus de l'angle manubriosternal (Normal =
2-4 cm). Bruits cardiaques : B1 variable, B2 normal ;
RESP : diminution des murmures vésiculaires aux bases,
crépitants fins bilatéraux ; Abdomen : semble légérement
distendu, péristaltisme x 4 ; non sensible ; PNS : cedéme
périphérique bilatéral aux membres inférieures, oédéme a
godet +3 s’étendant a la partie inférieure des cuisses ; peau
luisante et tendue.

Diagnostic dadmission/plan de soins : 1C et FA non con-
trolée ; consultation en cardiologie: Lasix 80 mg IV STAT ;
métoprolol 5 mg IV x 3 pour une dose de charge totale de
15 mg ; admission a I'unité de cardiologie.

Tableau1

AMYLOIDOSE CARDIAQUE : UN EXEMPLE D’ETUDE DE CAS CLINIQUE

Unité d’hospitalisation Admission

M. Bento est admis dans 'unité de cardiologie pour un
bilan plus approfondi et la prise en charge de son insuffisance
cardiaque et de sa fibrillation auriculaire. Léquipe de I'unité
de cardiologie met en place un ensemble d'ordonnances stan-
dard lors de 'admission : La prise en charge pharmacologique
initiale comprend un diurétique (Lasix 80 mg IV DIE), un
bétabloquant (métoprolol 25 mg po BID) et un anticoagu-
lant (Apixaban § mg po ? BID [CHADS?2 score= 3]) ; Analy-
ses sanguines : FSC et électrolytes, urée, créat., TSH, HbAlc,
troponine, NTproBNP (voir résultats Tableau 1) ; Rx tho-
racique répétée dans 48 heures ; échocardiographie trans-
thoracique (TTE) et IRM cardiaque demandées ; résultats
TIE : FEVG = 60-65% ; épaisseur de la paroi du ventricule
gauche 14 mm (N <12 mm) et symétrique ; légere régur-
gitation tricuspide et trace de régurgitation mitrale ; petit
épanchement péricardique. Résultats de 'TRM cardiaque :
maladie cardiaque infiltrante. La télémétrie montre une FA
avec une réponse ventriculaire variable de 65 a 110 BPM. Le
poids de M. Bento a I'admission est de 228 livres ; il déclare
que son poids normal est d’environ 210 livres.

L'état de M. Bento se stabilise ; il a requ son congé de
I'hopital au bout de trois jours. Il passe au Lasix oral, avec une
posologie conforme a un régime diurétique flexible, basé sur
une dose initiale de 80 mg DIE avec un objectif de maintien
de son poids de sortie de 212 livres. Les autres médicaments
a prendre aprés son congé comprennent : un anticoagulant
oral pour prévenir les complications liées a la FA (apixaban
S mg BID), un bétabloquant (métoprolol S0 mg BID) et un
antagoniste des récepteurs minéralocorticoides (spirono-
lactone 25 mg DIE). M. Bento et sa femme rencontrent la
diététicienne avant leur sortie de I'hopital pour un enseigne-
ment sur la santé et I'autogestion concernant les restrictions

Tendances des résultats des principaux tests diagnostiques : De I'admission au 2¢ rendez-vous a la clinique

Dx Tests/données d’évaluation

Tendances des résultats des tests

Admission et avant le congé

Rendez-vous initial a la clinique
d’IC (2 semaines post congé)

2¢me rendez-vous a la clinique
d’IC (2 sem. plus tard)

Poids

PVJ (N =2-4 cm au-dessus de
I'angle manubriosternal)
Prise de sang :

Hb (N =135-170)

HbA1c (N < 6.0 %)

Troponine (N = < 14ng/L)
Na+ (N =137-145mmol/L)

228 Ibs & 212lbs
7 cm au-dessus de I'angle
manubriosternal

Hb =117 et 130
HbAlc =93
Troponine =24 et 21
Na+=133 &140

K+ (N = 3,5-5,0mmol/L) K+=41&3.6
Créat (N = 58-110mmol/L) Créat =103
Urée (N = 3,2-7,Jmmol/L) Urée=38

NTproBNP (N < 100ng/L) NTproBNP = 11000

224 |bs
6-7 cm au-dessus de I'angle
manubriosternal

N/R

N/R

NR

Na+ =134

K+=3.5

Créat =102
Urée=5,8
NTpro-BNP =2609

212 Ibs
3-4 au-dessus de l'angle
manubriosternal

N/R

N/R

NR

Na+ =138
K+=3.9
Créat =106
Urée 6,2

NTproBNP = 1327

Note :N/R = non répété
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de sodium et de liquides. Ils recoivent également le livret
de la Fondation des maladies du cceur sur l'autogestion de
linsuffisance cardiaque : Vivre avec I'insuffisance cardiaque
(https://www.coeuretavc.ca/-/media/pdf-files/canada/
health-information-catalogue/fr-living-with-heart-fail-
ure), ainsi qu'un enseignement de base dispensée par une
infirmiére sur l'autogestion de I'insuffisance cardiaque (voir
tableau 2), y compris les signes et symptomes d’aggravation
del'insuflisance cardiaque, l'auto surveillance du poids quo-
tidien et I'auto gestion du Lasix en fonction de sa condition
clinique. M. Bento est invité a contacter son médecin de
famille pour prendre un rendez-vous de suivi apreés la sor-
tie de 'hopital. On lui a également remis une prescription
pour des analyses sanguines dans les 10 jours. M. Bentoet
son épouse sont informés que leur premier rendez-vous a
la clinique externe d’insuffisance cardiaque est prévu dans
deux semaines.

Sortie Dx : HFpEF ; Requéte CA

Questions/réflexions clés

Sur la base des données d’admission initiales de M. Bento,
quels sont les diagnostics différentiels qui pourraient étre
envisagés concernant son IC a fraction d’éjection préservée
(ICFEP) de novo (note : voir Groenewegen-Beukeboom
et al.,, 2023 concernant les diagnostics différentiels) ? Y a-t-il
des signaux d’alerte pour I'AC ici (note : voir Groenewe-
gen-Beukeboom et al.,, 2023 concernant les signaux d’alerte
pour 'AC) ? En réfléchissant a ce que vous savez sur l'AC, y
a-t-il des raisons de suspecter TAC ? Pourquoi I'éducation des
patients est-elle d'une importance capitale pour les patients
qui viennent de recevoir un diagnostic d'IC ?

Rendez-vous initial a Ia clinique d’insuffisance
cardiaque

Deux semaines plus tard, M. Bento se présente a la clinique
d’insuffisance cardiaque pour son premier rendez-vous. Con-
formément au protocole standard de la clinique, I'infirmiére
clinicienne, une infirmiére diplomée ayant de I'expérience
et de I'expertise dans la prise en charge des patients atteints
d’insuffisance cardiaque, procede a l'entrevue initiale et &
Iévaluation de M. Bento. Il signale que depuis son hospital-
isation, il se sent de plus en plus mal, avec plusieurs épisodes
pré-syncopaux et une tolérance a I>activité en baisse (c.-a-d.
une augmentation de l'essoufflement a l'effort). M. Bento a
également des engourdissements et des fourmillements per-
sistants dans les deux pieds. I1 dit qu'en dépit d’un appétit trés
faible et du respect des restrictions recommandées en matiére
de sel et de liquide, son poids a augmenté pour atteindre 224
livres. Il dit que son abdomen est ballonné et qu’il est aux
prises avec un gonflement croissant de ses pieds et de ses
chevilles depuis sa sortie de I'hopital. Il déclare respecter les
médicaments prescrits a sa sortie de 'hopital, ainsi que la
Metformine pour son diabéte de type II et le Crestor pour
son hypercholestérolémie.

Données d’évaluation physique pertinentes :

« Signes vitaux : TA en décubitus dorsal 128/72 mmHg ;
FC 88 BPM, rythme irrégulier, debout aprés 3 min 88/48
mmHg ; FC 96 BPM, rythme irrégulier ; FR 22/min.,
Sp0O2 96% a l'air ambiant.

« ENC : alerte, approprié, pas de détresse apparente ; SCV :
FCirréguliérementirréguliere ; B1 variable, B2 normal ;
PV]J élevée 6 2 7 cm ASA ; RESP : crépitants bilatéraux
aux bases avec absence de murmure vésiculaire, D > G ;
Abdomen : quelque peu distendu sans ascite notée ;
Extrémités : cedéme bilatéral aux membres inférieurs
avec oédéme a godet 2-3+ s’étendant juste en dessous
des genoux ; pas de signe et symptome d’'infection, peau
intacte ; poids 224 Ibs.

Les résultats des analyses sanguines effectuées avant et
pendant ce rendez-vous sont présentés dans le tableau 1.

Impression/Dx et plan de soins
Un plan de soins est défini aprés la révision des données

disponibles par I'équipe clinique multidisciplinaire, com-

prenant le cardiologue, I'infirmiére clinicienne et I'infirmiére
praticienne :

1. Hypervolémie : nécessite une diurése ; ordonnance
écrite pour Lasix 80 mg IV & perfuser en 30 minutes a la
clinique ; instructions de prendre 2,5 mg de métolazone
en alternance le matin, 30 minutes avant la dose matinale
quotidienne de Lasix 80 mg per os ; 2° dose de Lasix
80 mg per os aprés le diner chaque jour. Fournir au patient
une ordonnance et des instructions écrites spécifiques
concernant les médicaments ; renforcer 'enseignement
au patient concernant la mesure de poids quotidien et lui
rappeler de les consigner dans le tableau de suivi du poids
(voir tableau 2).

2. Fibrillation auriculaire : relativement bon contréle de
la fréquence pour le moment ; tolére la dose actuelle de
métoprolol et d'apixaban.

3. Hypotension orthostatique d’étiologie inconnue :
Enseigner les stratégies de prise en charge (voir tableau 2).

4. 4. Questionnement concernant I’ AC vs. cardiomyopathie
hypertrophique ; diagnostic différentiel AC a chaines
légeres (AL) vs A transthyrétine (ATTR) : a) évaluer TAC
a chaines légéres: demander des examens de laboratoire
concernant 'immunofixation du sérum et de I'urine
et les chaines légeres libres (CLL) ; b) évaluer ATTR:
demander une scintigraphie du pyrophosphate (PYP)
(note : voir Groenewegen-Beukeboom et al., 2023
concernant les étapes d’un diagnostic différentiel).

S. Poursuivre/renforcer l'enseignement dispensé par
I'infirmiére clinicienne au patient et a sa famille sur I'IC
nouvellement diagnostiquée et les bases de 'AC (voir
tableau 2).

6. Plan de suivi : Examen sanguin ambulatoire a effectuer
dans 10 jours, avant le 2° rendez-vous a la clinique dans
2 semaines.
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Tableau 2

AMYLOIDOSE CARDIAQUE : UN EXEMPLE D’ETUDE DE CAS CLINIQUE

Plan d'enseignement individualisé pour M. Bento concernant l'insuffisance cardiaque et 'amylose cardiaque

Sujet Points d’enseignement spécifiques
RE : poids - Revoir I'importance et la « routine » de la documentation des mesures de poids quotidien (c.-a-d. la premiére chose a faire
quotidiens le matin aprés la miction, dans la méme piéce/sur le méme sol, en utilisant la méme balance) ;

étapes suivantes;

Contacter la clinique si la perte de poids est inférieure a 1a 2 Ibs/jour ;
S'il atteint un poids < 212 Ibs, lui demander de cesser de prendre de la métolazone et de contacter la clinique d'IC pour les

Comme l'apport per osest faible, il est important de ne pas se fier uniquement au poids pour éviter une surcharge

hydrique ! Signaler toute aggravation (p. ex., augmentation de I'essoufflement a I'effort/cedéme périphérique).

RE:
médicaments

RE : régime
alimentaire

de lagomme a macher) ;

RE : laboratoire/
tests d'imagerie

RE:
hypotension
orthostatique

de s'asseoir.

RE : sécurité

périphérique;

Encourager la consommation d'aliments riches en K+.

Souligner I'importance de l'observance et fournir des informations sur les effets secondaires potentiels du Lasix, y compris
sur les risques de diurése abondante et de déséquilibre électrolytique.

Renforcer et fournir des informations imprimées sur le régime a teneur réduite en sodium et la restriction hydrique ;
Donner des conseils pour étancher la soif (p. ex., des glagons, prendre de petites gorgées plutot que de grandes gorgées,

Justifier les tests ; fournir des réquisitions avec des instructions écrites concernant les dates et les lieux.

Enseigner a bouger lentement lors des changements de position et a faire des pauses entre le passage de la position
couchée a la position assise et a la position debout ;

Enseigner a utiliser I'action de pompage dans les mollets/mettre les jambes en mouvement avant de se lever ;

Envisager des bas de compression a I'avenir si cela est nécessaire et non contre-indiqué ; les appliquer avant de se lever ou

Encourager I'utilisation d'une canne ou d'un déambulateur en raison de problemes d‘équilibre ou de neuropathie

Surveiller quotidiennement la FC et la PA en cas de FA et de traitement par béta-bloquant.

RE:qualité de . Communication ouverte/honnéte : les traitements (par exemple, les médicaments) peuvent arréter la progression de la

vie/résultats a
long terme

cette maladie.

RE : contact
d'urgence

maladie, mais ne guérissent pas ; l'objectif est de maintenir ou d’améliorer la capacité fonctionnelle actuelle ;
L'accent est mis sur les stratégies visant a optimiser la qualité de vie, depuis le diagnostic jusqu’a la phase terminale de

. S'assurer que M. Bento et sa femme connaissent les heures d'ouverture de la clinique et le numéro a appeler en cas de
questions ou d'inquiétudes ; leur demander de se rendre aux urgences en cas d'aggravation de I'lIC (p. ex., augmentation

de l'essoufflement), en dehors des heures d’'ouverture de la clinique.

Questions clés/réflexions

Idéalement, le suivi par télésurveillance ou les visites a
domicile par des infirmiéres formées en IC ont lieu dans les
quelques jours qui suivent la sortie. Pourquoi ces soins de
transition auraient-ils été bénéfiques pour M. Bento et sa
famille ? Pourquoi est-il si vital pour M. Bento et sa famille
d’avoir un accés facile/rapide aux prestataires de soins de
santé pour les questions urgentes ou le suivi 2 Pourquoi est-il
important daborder maintenant le diagnostic possible JAC
aupres de M. Bento et de sa famille ? Quelles sont les infor-
mations clés & inclure dans cette conversation initiale ?

Rendez-vous de suivi a la clinique d’insuffisance
cardiaque

Deux semaines aprés sa premiére visite a la clinique IC,
M. Bento revient pour son rendez-vous de suivi. Linfirmiére
clinicienne évalue d'abord M. Bento ; les résultats sont dis-
cutés avec I'infirmiére praticienne de la clinique, qui établit
le plan de soins pour M. Bento, sur la base de I'évaluation et
des résultats des tests. Il déclare se sentir beaucoup mieux,
avec un minimum d’essoufllement a l'effort. Il aurait encore

quelques vertiges en sortant du lit le matin, mais il affirme
qu'ils sont gérables parce qu’il utilise les stratégies qui lui ont
été enseignées lors de son premier rendez-vous a la clinique.
Il a été observant a la médication et a la restriction hydro-
sodée. M. Bento et sa femme se disent tous deux satisfaits de
l'amélioration de son état, mais impatients de connaitre les
résultats des derniers examens.

Données d’évaluation physique et résultats de tests

pertinents :

« SCV : TA couchée 128/72 mmHg, FC 74 BPM rythme
irrégulier ; debout aprés 3 minutes : TA 90/62 mmHg,
FC 92 BPM rythme irrégulier ; dit se sentir légérement
étourdi ; FR 18/min. ; SpO2 98%. ENC : alerte, approprié
et confortable; SCV : FC irrégulierement irréguliére,
Bl et B2 ; pas de souflle noté; PVJ 3—4 cm au-dessus
de l'angle manubriosternal ; RESP : bruits respiratoires
clairs avec amélioration des murmures vésiculaires aux
bases bilatérales ; Abdomen : souple, non distendu et non
sensible a la palpation ; extrémités : (Edéme de 1+ aux
chevilles bilatérales ; peau intacte.
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o Les résultats du TC-PYP indiquent une absorption de
grade 3, ce qui confirme le diagnostic dATTR et permet
a M. Bento de bénéficier d’'une prise en charge financiere
de son traitement dans de nombreuses provinces
canadiennes.

« Les résultats des chaines légeres libres sériques et
Iélectrophorese des protéines urinaires et sériques sont
négatifs (ce qui exclut 'AC a chaines légeres).

Impression/Dx/Plan de soins

1. K+ normal ; continuer la dose actuelle de spironolactone
25 mg DIE ; réévaluer les électrolytes, I'urée, la créatinine
dans 2 semaines.

2. M. Bento est considéré comme euvolémique ; il regoit un
régime diurétique flexible pour ajuster sa dose de Lasix
en fonction de son poids quotidien, avec un poids cible
de 212 livres.

3. Le diagnostic différentiel de TATTR est confirmé ;
proposer 2 M. Bento et a sa famille des conseils en
génétique.

Linfirmiére praticienne discute du diagnostic JATTR avec
M. Bento et sa femme et fournit des informations initiales/de
base et un enseignement sur 'AC (voir tableau 2), y compris

Figure 1

ses effets multisystémiques (voir figure 1), qui peuvent expli-
quer certains de ses divers symptomes. De plus, l'infirmiére
praticienne propose d’orienter le patient vers le service de
génétique afin de déterminer si TATTR de M. Bento est une
forme héréditaire ou une forme non héréditaire (amyloido-
ses sénile ou « wild type » ) , et de lui fournir des documents
imprimés et des ressources de base sur TATTR. En plus d’of-
frir un soutien émotionnel et de répondre aux questions et
aux inquiétudes des patients, I'infirmiére praticienne leur
propose d’autres ressources de soutien, notamment des pro-
grammes d’entraide par les pairs.

M. Bento et sa femme demandent a étre orientés vers le
service de génétique ; les tests confirment le diagnostic la
forme héréditaire de I’ATTR. Une demande de Programme
d’acces exceptionnel (PAE) est remplie pour I'instauration
d’un traitement quotidien par tafadimis. Une formation sur
ce médicament est dispensée, notamment sur les effets sec-
ondaires et les interactions.

Points clés/réflexions

Il est important d’avoir un plan individualisé pour I'édu-
cation de ces patients et de leurs familles (du plus simple au
plus complexe, du plus large au plus spécifique), en répétant/
renfor¢ant les informations clés si nécessaire.

Amyloidose cardiaque : Manifestations multi systémiques (non cardiaques)

Dysfonectionnement autonome:
*  Hypotension orthostatique

* Gastroparésie

+ Dysfonction érectile

+ Transpiration anormale

Augmentation des enzymes hépatiques

S&5 gastro-intestinaux:

+ Nausée fconstipation i
+ Diarrhée

* Perte d'appétit

+ Ballennement

Faiblesse musculaire/fatigue

Saignement fecchymoses

Reference: Fine et al., (2020)

S&S occulaires:
* Opacité vitrense
* Ecchymoses périorbitaires

Rupture du tendon distal du biceps

| Sténose spinale (lombaire) |

bilatéraux

Syndrome des tunnels carpiens ‘

Insuffisance rénale’
Syndrome néphrotique

‘ MNeuropathie périphérique

Image fi: https://images terplate net'wp-content/uploads2016/02/26132629/Internal-Body-Parts-

Template-Download. jpg
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Plan de soins de suivi a long terme

Les protocoles de la clinique prévoient des rendez-vous
de suivi a long terme et les soins & M. Bento et a sa famille
(voir tableau 3).

Points clés/réflexions

Bien que les protocoles cliniques soient suivis, les
infirmieres des cliniques d’IC travaillent également avec ces
patients pour développer des stratégies d’auto soins individual-
isées afin d'améliorer leurs symptomes et de maintenir la stabil-
ité, dans le but ultime d'atteindre une qualité de vie optimale.

Discussion

L'amyloidose cardiaque est encore une cause souvent
négligée d’'IC infiltrante en raison de divers facteurs, y com-
pris la rareté relative de 'AC, ainsi que le manque de connais-
sances sur 'AC. Bien que nous ayons présenté le contexte
canadien, cet exemple d’étude de cas souligne I'impor-
tance pour les infirmiéres travaillant dans divers domaines
cliniques et lieux géographiques de connaitre 'AC en tant
que cause d’IC. Comme l'illustre ce cas, les infirmiéres sont
souvent le premier contact et le contact le plus fréquent des
patients avec le systéme de soins de santé ; elles sont donc
bien placées pour reconnaitre les signaux d’alarme de 'AC
(Groenewegen-Beukeboom et al., 2023). Les infirmiéres
doivent étre trés conscientes de la pertinence de toutes les
données d’évaluation et de diagnostic obtenues au cours de
ces interactions, car un diagnostic précoce et précis de 'TAC
est la clé d’une intervention opportune et de résultats favor-
ables (Kendall, 2010 ; Nativi-Nicolau, et al., 2021).

Tableau 3

AMYLOIDOSE CARDIAQUE : UN EXEMPLE D’ETUDE DE CAS CLINIQUE

Le réle de I'infirmiére dans le soutien et I'éducation con-
tinus du patient et de sa famille aprés un diagnostic dAC
est crucial pour que le patient comprenne et accepte le diag-
nostic d’AC. De plus, les infirmiéres jouent un role actif et
constant dans I'enseignement et le renforcement de I'im-
portance du respect des plans de traitement par les patients
et leurs familles. Le diagnostic dAC peut représenter un
énorme fardeau mental et physique pour ces patients et
leurs familles (Kendall, 2010 ; Magliano, et al., 2021). 1l
est important que les infirmiéres qui travaillent avec ces
patients surveillent non seulement leurs symptomes phy-
siques et leur capacité fonctionnelle, mais aussi leur état et
leurs besoins psychosociaux et émotionnels, en les orien-
tant vers les ressources disponibles, telles que les travail-
leurs sociaux, les psychologues et les réseaux de soutien par
les pairs, le cas échéant.

Enfin, cette étude de cas clinique met en évidence le
role clé des infirmieres en soins cardiovasculaires et des
infirmiéres praticiennes dans les cliniques spécialisées, et en
particulier dans les cliniques d’IC. Souvent gérées par des
infirmiéres, ces cliniques offrent aux patients une continuité
des soins, les infirmiéres coordonnant les soins des patients
par une équipe multidisciplinaire d’experts travaillant ensem-
ble pour atteindre l'objectif de soins et de résultats optimaux
tout au long du parcours du patient avec cette forme d’IC, y
compris l'accés a des services spécialisés, a des soutiens com-
munautaires et a des soins palliatifs. Bien que les soins de
transition initiaux aient clairement fait défaut apreés la sortie
de I'hopital dans ce cas, les prototypes de soins continus dans
le cadre des soins primaires, tels que le Spoke-Hub-and-Node

Suivi a long terme du plan de soins de la Clinique d'insuffisance cardiaque pour M. Bento

Sujet

Protocoles cliniques

Objet : rendez-vous
de suivi

Les rendez-vous en clinique sont fixés tous les 3 a 6 mois, avec un accés téléphonique pour résoudre tout probléme
ou toute préoccupation (note : les protocoles des cliniques varient selon les individus en ce qui concerne le suivi a

long terme ; par exemple, les patients trés stables peuvent étre renvoyés aux soins primaires, aux internistes ou aux

cardiologues de la communauté).

Objet : tests de suivi

Objet : médicaments

rendez-vous de suivi

Objet : soins de suivi
pluridisciplinaires

Des analyses sanguines de routine sont effectuées avant chaque rendez-vous.
Examens annuels : échocardiographie transthoracique, IRM cardiaque, scanner PYP, NTproBNP.

Le titrage des diurétiques/K+ et la surveillance de la tolérance du régime actuel de M. Bento sont évalués a chaque

Le passage du métoprolol a 'amiodarone peut étre envisagé si le patient ne tolére plus le béta-bloquant et s'il a
toujours besoin d'un controéle de la fréquence.

L'équipe de la clinique d'IC collabore avec divers services et soutiens communautaires (diététiciens, neurologie,
néphrologie, génétique, médecine interne, pharmacie et soins palliatifs, selon les besoins), ainsi qu'avec le

prestataire de soins primaires de M. Bento, afin de lui fournir des soins de transition, une éducation et un soutien

optimaux.

santé familiale.

M. Bento et sa femme se voient proposer des conseils par un travailleur social, par l'intermédiaire de I'équipe de

Les coordonnées d'un groupe local de soutien par les pairs de I'AC sont fournies a M. Bento et a sa femme.
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Model of Integrated Heart Failure Care, donnent des raisons
d’étre optimistes quant a des soins communautaires plus
intégrés pour les patients atteints d'IC (Huitema et al., 2018).

Conclusion

Lobjectif de cet article était de permettre aux infirmiéres
d’appliquer leurs connaissances fondées sur des données pro-
bantes concernant 'AC, en utilisant une approche d’é¢tude de
cas. En tant qu'exemple ou amalgame de nombreux patients
atteints dAC, provenant de plusieurs cliniques d'IC a travers
le Canada, cette étude de cas illustre le caractére unique du
parcours du patient atteint dAC. Notre objectif ultime est

de veiller a ce que les infirmiéres en soins cardiovasculaires
fournissent des soins optimaux a la population unique des
patients atteints dAC, tout au long de la trajectoire de leur
maladie. Nous espérons avoir fait un petit pas dans cette
direction.
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