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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas de pacientes en seguimiento por Amiloidosis cardiaca por
trangtirretina (ATTR-CM) en una Unidad Multidisciplinar de Amiloidosis de reciente creacion en un hospital
secundario.

Métodos: Estudio descriptivo de pacientes en seguimiento por ATTR-CM entre 2018 y 2022. Diagnéstico
segun recomendaciones en base a gammagrafia cardiaca + despistaje componente monoclonal + biopsiade
organo.

Resultados: 33 pacientes diagnosticados de ATTR-CM. 97% varones. Una sola mujer diagnosticada. Edad
media: 81,6 (68-90) afios. Antecedentes familiares de cardiopatia isquémica en 12,5%. Habitos toxicos. 3%
consumo de riesgo de alcohol, 3% tabaquismo activo (de ellos 30,3% exfumadores). FRCV: 75,8% HTA;
21,2% DM; 39,4% DL. Manifestaciones clinicas. 84,8% clinica compatible con insuficiencia cardiaca.
Ninguno presento angor. Manifestaciones extracardiacas: 36,4% polineuropatia periférica; 18,2% sindrome
del tinel carpiano; 15,2% cuadro sincopal o presincopal; 15,2% disautonomia; 9,1% rotura tendon de biceps
braquial; 9,1% estenosis de canal lumbar. Clase funcional a diagnéstico: 30,3% NYHA I; 51,5% NYHA II;
18,2% NYHA I11. Determinacion NT-proBNP en analiticainicial en 30 pacientes. Nivel medio 5.066,97
(1.115-25.368) pg/ml. Troponinal solicitadaa inicio en 17 pacientes. Nivel medio 177,45 (23-1.561) ng/dL.
Funcion renal mediante CK DEP! en 32 pacientes. Nivel medio 56,69 (13-94) ml/min/1,73 m2. Estadigje
inicial, segun funcion renal y NT-proBNP: Estadio 1 30%, Estadio 2 50%, Estadio 3 20%. Componente
monoclonal en 18,2% (en todos componente kappa). Determinaci on inmunofijacion: orina 21,9%, suero
46,9%, ambos 31,3%. Hallazgos destacables en ECG (realizado en 100%): FA 63,6%; Bloqueo
auriculoventricular 30,3%; Onda Q seudoinfarto 6,1%. En todos se realizé ETT: 100% hipertrofia ventriculo
izquierdo (mediaanivel septal 19,65 (13-28) mm); patrén moteado 78,8%; reduccion strain longitudinal
36,4%; derrame pericardico 12,1%; estenosis adrtica de bajo gradiente 3%. 15,2% FEVI reducida ( 50%);
27,3% levemente reducida (41%-49%). RM cardiaca en 36,4% (en 100% real ce tardio subendocardico).
Gammagrafia cardiaca en 93,9%. Trazador empleado: 93,5% DPD; 6,5% HMDP. Grado de Perugini en
gammagrafia 1 en 3,2%, 3 en 96,8%. Biopsia cardiaca: 48,5% (todas compatibles). Otras localizaciones de
biopsia: grasa abdominal 15%, médula 6sea 12%, mucosa rectal 3%. Estudio genético en 84,8% (todos
negativos). 100% casos wild type. Tratamiento sintomatico: Diurético de asa 93,9%; IECA 18,2%; ARA I
18,2%; betabloqueantes 45,5%; cal cioantagonistas 9,1%; antialdosterdnicos 30,3%,; digoxina 6,1%; ISGLT2
9,1%. Ninguno ARNI. Anticoagul acion: antivitamina K 39,1%; ACOD 60,9%. Colocacion de marcapasos en
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18,2%. Tratamiento especifico amiloidosis. tafamidis 12,1%; inotersen 3%; diflumisal 3%; vutrisiran 6,1%;
eplontersen 6,1%; Ninguno 66,7%. Media de seguimiento: 11 (1-47) meses. Mediaingresos por |CC durante
seguimiento: 0,69. Exitus: 27,3%. 55,6% por |CC, 44,4% otra causa o desconocida. Exitus en base aestadigie
inicial segun funcion renal y NT-proBNP: 11,1% estadio 1; 26,67% estadio 2; 33,3% estadio 3.

Conclusiones. Nuestra serie es similar a descritas en publicaciones previas, destacando menor nimero de
ingresosy mortalidad. LaATTR-CM sigue siendo una enfermedad infradiagnosticada, de curso progresivo y
elevada mortalidad. Un diagnostico precoz y seguimiento estrecho en Unidades multidisciplinares mejora el
prondstico y la supervivencia. Asi como la creacion de nuevos sistemas de estadificacion mediante
monitorizacion de marcadores miocardicosy funcion renal, permitiendo estratificar desde el inicio en
distintas categorias pronosticas.
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