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Resumen

Objetivos. Comparar caracteristicas al diagndstico de pacientes con amiloidosis cardiaca AL y con
amiloidosis cardiaca por trangtirretina (ATTR) en un hospital de tercer nivel. Objetivar manifestaciones
diferenciales a diagndstico que ayuden ala sospechay faciliten laeleccion del lugar de biopsia.

Métodos: Estudio comparativo retrospectivo de pacientes con amiloidosis cardiaca AL y ATTR valorados en
servicio de Hematologia y/o Cardiologia del Hospital Universitario Fundacion Jiménez Diaz, Madrid,
Espafia; consecutivamente desde enero de 2022. Se realiz6 estadistica descriptivay comparativa de variables
clinicas, analiticasy de imagen a diagnéstico en los grupos de amiloidosis cardiacaAL y ATTR. Se
considero diagnostico de amiloidosis cardiaca segun algoritmo de 2021, “ESC Working group on Myocardial
and Pericardial Diseases’.

Resultados: Se compararon mediasy porcentajes de las variables en los grupos de amiloidosis AL y
amiloidosis ATTR, sin diferencias estadisticamente significativas en ninguna de las comparaciones (tabla).
Ninguno de los pacientes con amiloidosis AL presentd manifestaciones muscul oesquel éticas (sindrome del
tunel carpiano, estenosis del canal lumbar ni rotura del tendén del biceps), que aparecen en un 26,8%, 25% y
16,1% respectivamente en amiloidosis ATTR. En amiloidosis AL existe tendencia a mayor albuminuria
respecto alaamiloidosis ATTR. Resto, ver tabla.
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Deescripoion paciemtes Amilobdoss AL Amiloideziz ATTR
Total (n=10) Total (u=56)
Edad (adfien) 61,5 (47-33) 9 (7T5-83)
Mlger, & (M) 4(60) 11(19.6)
Drabetes, n (%) 1100 142500
Fumadomes, o (%) 200 142500
Dishiperma, = () 5050 30(33.6)
Hepertersadn artenal, o (%) 4(40) 19(69.6)
Obendad, n (%) 110y {161}
Filwilasién nwicabe, 5 (%) 330 31 (35.49)
Cardiopatia tsquénica, & (%) 1¢16 5085
Revasculanizacson previa, o (%) 11 (540
Mareapasos, n (%) 0 4.1
i fo powvia por 1C, 1 (%) 5 (50) 16 (45.4)

Jetes previo, n (%) 1(1.8)
Enfarmadad pubmemar evimica, o (%) A040) 1(5.4)
Class fancicnal WYHA, o (%)

I 380 17 (30.4)

il 1020 1271

m i} T{125)
Ritmo smmal, o) 10 (100) 0518
Bloques smculoventriculas, n (%) 12
Biajos voltajes, 5 (%) 2020 0E5T
Tratamiento midico
‘Anficeagulacidn_ o (%) 00 W6
Antimgregacice, n (%) 1010 1025
ECA n (%) 3030) 15 (26.5)
ARAL = (%) 1010 17 (30.4)
Betabloqueaste & (%) 20200 12214
ARNL o (%) 0 1(1.5)
AEM = (%) 1100 T(115)
BELTY m (%) 0 1{113)
Drureticos Se aa, b (%) 5 (50 0714
Digeonea, o (%) 0 238
Anbaritmnoos., n () L] 4(7.1%
Sirmo: chmicoz
Sindrome del himel del carpo, & (M) ] 15(26.8)
Estemeriis del caral hambar, 5 (%) 0 14 25.0)
Ruptura tendon bicegs, 5.(%) 0 {161
Polinssopatia n (%) 2020 70125
Demancia, o (%) 0 4.1
Vabore: de laberatorio

Crestisim (mg/dl) 102 (0,79 145) T0E-136
Hemoglobiza (g'dl) 13,110,685 - 14.23) 13.0 (120 - 14.00
Lisceciics () 625 (6360 918T) 7000 (6000 - B00D)
WT-proBNP (pg'dl) TS (1537,75 - Ma0) 2400 (1475 - 5905)
Proteinas (saerc) (gidl) 59(5.25 -85 70(60-7.0)
Progeinas {orma) (g'dl) 1921 (1763 = 3206) 80(0-475
Alhérnina {smere) (gdl) 345 198 -193) 40
Micrealbuzmzana BB (4024 - 2098, 78) 1300(30-T05

Discusion: Laamiloidosis es una enfermedad sistémica por depésito de proteinas, siendo la proteina
responsabl e una cadena ligera aberrante producida por células plasmaticas clonalesenlaAL y la
transtirretinaen la ATTR. La afectacion cardiaca supone un aumento de la mortalidad, es la manifestacion
principal dela ATTRy ocurre en un 75% de las AL. Ante sospechade AL suele realizarse inicialmente
biopsia de médula 6sea (descarta mieloma multiple) y grasa abdominal (simplicidad y poco invasiva), a pesar
de su sensibilidad 100%. Si es negativa, debe realizarse biopsia de 6rgano afecto para descartar
completamente amiloidosis. La amiloidosis tiene mal prondstico sin tratamiento temprano y eficaz, los
esfuerzos deben dirigirse a un diagndstico precoz. Las manifestaciones cardiacas no permiten diferenciar
entre amiloidosis AL y ATTR, pero si manifestaciones sistémicas con diferente frecuencia en ambos tipos.
En nuestra serie de casos, aun sin significacion estadistica (probablemente por tamafio muestral) no existen
casos de amiloidosis AL con manifestaciones musculoesgueléticasy si claratendenciaa mayor abuminuria.
Conocer manifestaciones diferenciales en pacientes con A-AL y A-ATTR permitiriainiciar un proceso
diagndstico dirigido, iniciando siempre el algoritmo (“ESC Working group on Myocardia and Pericardial
Diseases, 2021"), con deteccion de cadenas ligeras para descartar amiloidosis AL y podria proponerse
realizar biopsia directamente de 6rgano afecto, guiado por manifestaciones tipicas de cada subtipo de
amiloidosis para un diagndstico mas precoz.

Conclusiones. Laamiloidosis (AL y ATTR) es una enfermedad sistémica con un prondstico ensombrecido
por la afectacion cardiaca. La presencia de sintomas sistémicos que acompafian a las manifestaciones
cardiacas ayuda a dirigir la sospecha haciaamiloidosis AL vs. ATTR y permite adelantar €l diagnéstico,
dirigiendo la biopsia a érganos normal mente afectos en cada caso e iniciar un tratamiento eficaz precoz,
mejorando la supervivencia.



Bibliografia

1.

2.

Palladini G, Merlini, G. What is new in diagnosis and management of light chain amyloidosis? Blood.
2016;128(2):159-68.

Kittleson MM, et al. 2023 ACC expert consensus decision pathway on comprehensive
multidisciplinary care for the patient with cardiac amyloidosis. Journal of the American College of
Cardiology. 2023;81(11):1076-126.

Garcia-Pavia P, et al. Diagnosis and treatment of cardiac amyloidosis: A position statement of the ESC
Working Group on myocardial and pericardial diseases. European Heart Journal. 2021;42(16):1554-68.
Quarta CC, et al. Diagnostic sensitivity of abdominal fat aspiration in cardiac amyloidosis. European
Heart Journal. 2017;38(24):1905-8.

Witteles RM, Liedtke M. Al Amyloidosisfor the cardiologist and oncologist. JACC: CardioOncology.
2019;1(1):117-30.

0014-2565 / © 2023, Elsevier Espafia S.L.U. y Sociedad Espafiola de Medicina Interna (SEMI). Todos los derechos reservados.



