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Resumen

Objetivos: Las amiloidosis sistémicas (AS) presentan afectacion cardiaca de modo variable y
condiciona, en gran parte, su prondstico, morbilidad y mortalidad. Nuestro objetivo es describir las
caracteristicas de la afectacion cardiaca por AS en nuestro centro durante un periodo de cinco anos.

Material y métodos: Se revisaron retrospectivamente los pacientes diagnosticados de AS en el
HUG]T segun codificacién CIE-10 durante el periodo 2011-2016. Se excluyeron los casos con
diagndstico en otro centro y aquellos sin estudio histoldgico que permitiera tipificar el tipo de
amiloide. Se analizaron las variables demograficas, clinico- evolutivas, exploratorias y tratamientos
de los pacientes con afectacion cardiaca segun las pruebas.

Resultados: De 20 pacientes diagnosticados de AS, en 13 se evidenci6 afectacion cardiaca,
distinguiéndose: 9 casos AL, 2 m- ATTR y 2 wt-ATTR. No se observo afectaciéon cardiaca en los 3
casos de AA. El 77% fueron hombres, con edad media global de 68,69 * 2,46 anos (64,56 = 2,24
para AL vs 75 + 3 para mATTR vs 81,50 + 1,50 para wt-ATTR). Los sintomas presentados fueron:
disnea en 10 (77%), astenia en 6 (46%), ortopnea en 5 (38%), angina en 4 (30%) y sincope y pérdida
de peso en 3 (23%). En la exploracién, destacaban: edemas en 5 (38%), IY en 4 (30%) y RHY y
hepatomegalia en 3 (23%); presentandose todas en 3 casos. La troponina T se elevo en los 10 casos
solicitada (154,3 + 105,6 ng/L) y el NT-proBNP, en 6 de 6 (5.586 + 1.054 ng/dL, sin datos wt-ATTR).
En el ECG, 2 casos wt-ATTR y 1 AL presentaban FA; 2 AL eran portadores de marcapasos (MCP); y 1
mATTR, tenia BAV de 1* grado. 5 casos AL, 1 mATTR y 1 wt-ATTR (54%) tenian voltajes bajos en el
ECG; y en los mismos casos se observo patron “granular sporkling” por ETT. En ésta, mostraron un
didmetro telesistolico medio de 28,46 + 1,16 mm, telediastolico de 41,38 + 0,80 mm, y un grueso
septal de 15,92 + 0,90 mm, con una fraccién de eyeccién preservada (53,38 + 2,82%). La
cardioresonancia mostro realce tardio de contraste en todos excepto un caso de AL, los 2 mATTR y
en 1 wt-ATTR. En los dos casos con sospecha de wt-ATTR, se realizé gammagrafia con difosfonatos
(DPD), con captacion sugestiva. La confirmacion histoldgica se realizé por aspirado de grasa
subcutanea (AGS), biopsia rectal, renal y medula dsea (MO). Sdlo se realizé una biopsia
endomiocardica (EMC), siendo negativa. Fueron positivas 3 de 8 AGS; 2 de 7 rectales; y 2 de 2
renales. Todos los casos, excepto uno, recibieron tratamiento sintomatico para la insuficiencia
cardiaca (IC). Sélo 6 casos AL recibieron quimioterapia con melfalan + dexametasona, 2 so6lo
corticoterapia y uno no recibio tratamiento. El resto de formas no recibieron tratamiento. Ningin
paciente se consider6 candidato a trasplante y dos portaban ya MCP. Fueron exitus los 9 casos ALy
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uno mATTR; con una supervivencia global mediana de 16,84 meses [RIQ: 7,74-33,81].

Discusion: Las AS pueden manifestarse inicialmente con sintomas cardiovasculares, como IC
generalmente con FE preservada, pero también arritmias o sincope. En nuestra revision,
encontramos una mayoria de casos con afectacion cardiaca por AL (69% del total de amiloidosis AL)
seguida por el depdsito de transtiretina (100% de mATTR y wt-ATTR). Probablemente, haber
utilizado la demostracion histoldgica de amiloide como criterio de inclusién y tratarse de una serie
de casos de AS, y no de miocardiopatia infiltrativa (MCPI), contribuyan a que el porcentaje por ATTR
sea inferior al real. En la actualidad, existe evidencia de que la presencia por ETT o
cardioresonancia de MCPI, sin existencia concomitante de banda monoclonal, méas una gammagrafia
con DPD con captacion grado II o mas, pueden ser diagndsticas de afectacion por wt-ATTR,
pudiéndose obviar la biopsia.

Conclusiones: En nuestra revision, la amiloidosis cardiaca sigui6 el patron descrito en la literatura,
con clinica de IC en la mayoria; aunque al ser retrospectiva y de inicio en 2011, probablemente,
infradiagnosticé la wt-ATTR por usar la biopsia como gold standard para diagnéstico de AS'y
realizarse biopsia EMC sélo en un caso.
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