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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas de una serie de pacientes con amiloidosis cardiaca
por transtirretina (ATTR- CM).

Métodos: Estudio descriptivo de los pacientes diagnosticados de ATTR-CM en el Hospital
Universitario de Cabuenies (Gijon) entre 2018 y 2020. Para el diagnostico se realizé despistaje de
componente monoclonal y gammagrafia cardiaca con o sin biopsia endomiocardica.

Resultados: Se diagnosticaron once casos. Todos hombres (100%). Edad media 79,5 (74-84) anos.
Antecedentes previos de tunel carpiano en un caso (9,1%) y estenosis del canal lumbar en dos
(18,2%). La manifestacion principal al diagnostico fue la disnea (63,6%), seguido de edema en
miembros inferiores (54,5%), tos (36,4%) y sincope (9,1%). Todos (100%) presentaron elevacion del
NT-proBNP con media de 8.929 pg/ml (1.170-34.539). Ecocardiograficamente se observo hipertrofia
de ventriculo izquierdo (100%), miocardio de aspecto granular (54,5%) y disminucion del strain
(57%) (medido en 7 pacientes). Se realiz6 gammagrafia con Tc-DPD en nueve casos y gammagrafia
con Tc-HMDP en dos, todas con captacion compatible. En siete (63,3%) pacientes se realiz6 biopsia
endomiocardica, confirmando presencia de deposito de amiloide TTR en todos. En dos (18,2%)
pacientes se realiz6 biopsia de medula 6sea por con componente monoclonal, diagnosticandose
mieloma (MM) simultaneo en un caso. El estudio genético se realiz en siete pacientes, todos
negativos. Tratamientos empleados diuréticos de asa (81,8%), IECA/ARA-II (45,5%),
antialdosterdnicos (45,5%) y betabloqueantes (27,3%). Cuatro pacientes (36,4%) recibieron terapia
especifica: tres pacientes con tafamidis y uno con diflunisal. Solo un paciente fallecié al afio de
seguimiento (9,1%).

Discusion: En el diagndstico de la ATTR-CM es fundamental la exclusiéon de proteina monoclonal que
pudiese causar amiloidosis de cadenas ligeras. La presencia de proteina monoclonal requiere la
realizacion de biopsia endomiocardica y eventual estudio de médula 6sea, para distinguir entre AL y
ATTR. En nuestra serie se documentd un caso de MM concomitante con ATTR-CM.

Conclusiones: Durante el estudio de la ATTR-CM es fundamental descartar la presencia de proteina
monoclonal. Aunque infrecuentes, se han observado caso de ATTR-CM asociados a MM. Siendo
fundamental su identificacion para establecer un tratamiento adecuado.
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