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Diagnostico afectacion cardiaca:

* Tests no-invasivos:

— ECG

— Ecocardiograma

— Resonancia magnética cardiaca

— Gammagrafia nuclear (°**™Tc-DPD)

— Biomarcadores séricos: NT-proBNP (Trop |)

— Analisis genetico (secuenciacion gen TTR)
» Tests invasivos:

— Biopsia endomiocardica (si no se ha hallado amiloide
en grasa abd, mucosa rectal, gl. salival, etc).

Ruberg F, et al. Circulation 2012;126:1286-300;
ESC guidelines: Elliott PM, et al. Eur Heart J 2015;36:2793—-867
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Atrial fibrillation, n (%) 19(12) 3 (5) 427
Pacemaker, n (%) 43 2(3) 2(13)
First-deqree afriovendricular block, /N (%) 26137 (18) 15/60 (25) 5 (33)
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- HVI = 12mm (en ausencia de otras causas)

- “Sparkling” (aspecto granular del septo)

- Dilatacién biauricular

- FEVI normal (o levemente reducida)
- Engrosamiento valvular y/o del SIA

- HVD

ECOCARDIOGRAMA

- Derrame pericardico leve

- Patron strain caracteristico
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Strain Sistolic

Destello
HVI en ausencia granular del
de otra causa miocardio

Derrame
pericardico
pequefio

Grosor

Grosor aumentado
aumentado de del SIV

las valvulas AV

Garcia-Pavia P et al. Rev Esp Cardiol 2011;64:523-6



Definite Definite
AL Amyloidosis ATTR Amyloidosis

Healthy
Volunteer

Cine

JACC: CARDIOWASCULAR IMAGING VOL. 6. NO. 4. 2013
© 2013 8Y THE AMERICAN COLLEGE OF CARDIOLOGY FOUNDATIGN ISSN 1936-878%/536.00

PUBLISHED 3Y ELSEVIER INC b dx_doiorg/10.1616/] jemg.2012.11.013

Noncontrast T1 Mapping for the Diagnosirs of

Sensible (80-97%) v especifica
Cardiac Amyloidosis

(94%)

Comportamiento del contraste ) !
Theodoros D. Karamitsos, MD, PHD,* Stefan K. Piechnik, PHD, MScEE *

Sanjay M. Banypersad, MBCHB, 1 Marianna Fontana, MD, %

Ntobeko B. Ntusi, MBCHB,* Vanessa M. Ferreira, MD,*§ Carol J. Whelan, MD,F
Saul G. Myerson, MD,* Matthew D. Robson, PHD,” Philip N. Hawkins, PHD,*
Stefan Neubauer, MD,* James C. Moon, MD¥

Patrén de realce tardio
caracteristico:
1. Realce jsubendocairdilc,o difuso *T1 nativo
con normal contraccién. o o
*Cuantificacién del VEC

*Marcador precoz de la presencia de amiloide

(antes que el LGE)

*Correlacién con captacion en DPD
MR measured ECV and survival in ATTR

All ATTR patients

2. Realce tardio a nivel de los
musculos papilares.

ECV<0.58
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Gammagrafia nuclear (**"Tc-DPD)

Grade O
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Hala._gus sugestives de amiloidosis cardiaca en:

Ic
MCH/MCR ECG . .
Trastorno de conduccion - Ecocardiograma Sd tu nel Carp|ano b|lat
Arritmias Biomarcadores
auriculares/ACY RMC
EAo degenemativa

Gammagrafia ™ Tc-DPD
- ¢

£ Proteina monocional?

Ensayo de cadenas ligeras (Freelite) + inmuncfijacion en suero + inmunofijacion en orina

s o

Evaluacion especializada : confirmacion
histologica de amiloide y subtipo

Amiloidisis
cardiaca AL /
ATTR poco
probable

Estudio genético TTR

e

Amiloidosis cardiaca
(AL/ATTR/otras...)

Gonzalez-Lépez et al. Rev Esp Cardiol 2017
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Ascciacién Espaficla
por TRANSTIRRETINA (AhTTR) PET

Positron emission tomography (PET) utilizing

Pittsburgh compound B (PIB) for detection of

amyloid heart deposits in hereditary

transthyretin amyloidosis (ATTR) g

| F ¥
[ ¥

o
——

Bjorn Pilebro,* Sandra Arvidsson,” Per Lindqvist,” Torbjérn Sundstrém,© . Wy oy X / \ [l
Per Westermark,® Gunnar Antoni,® Ole Suhr,” and Jens Sérensen® N AN BN

Group B: full-length fibrils.

‘?g ) 90D

4 i P : i
= 4 N B A
bepdd. 4 Y L W

Healthy volunteers
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Seguimiento cardiologico

ECG
ETT
NT-proBNP
Holter ECG
DPD
CRM

Nephrology
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Equipo multidisciplinar AhTTR SO)‘L L&‘f
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Tafamidis Treatment for Patients with Transthyretin Amyloid
Cardiomyopathy

Mathew S. Maurer, M.D., Jeffrey H. Schwartz, Ph.D., Balarama Gundapaneni, M.S., Perry M. Elliott, M.D.,
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B Analysis of All-Cause Mortality
1.0
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Pooled tafamidis
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Probability of Survival
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o1 Hazard ratio, 0.70 (95% Cl, 0.51-0.96)

0.0 T T T T T T T T T T 1
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Months since First Dose

No. at Risk (cumulative no. of events)
Pooled tafamidis 264 (0) 259 (5) 252 (12) 244 (20) 235 (29) 222 (42) 216 (48) 209 (55) 200 (64) 193 (71) 29 (78) O (78)
Placebo 177 (0) 173 (4) 171 (6) 163 (14) 161 (16) 150 (27) 141 (36) 131 (46) 118 (59) 113 (64) 51 (75) O (76)
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Variacidon vs. basal media MC >
(DEM) a los 18 meses
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Y Asceiacién Espaficla
Enferrmadad de Andrade
Patisiran [Amiaidosis Hereditaria por Transtirefina)

Sintesis de TTR mutado y normal

Patisiran
0,3 mg/kg IV cada 3
semanas
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ALEATORIZACION 2:1

Crit. inclusion seleccionados
+ Amiloidosis AhTTR: cualquier
mutacién TTR,FAP 102
« Puntuacion NIS de 5-130
+ Permitido uso previo de

estabilizantes de tetrameros Placebo

IV cada 3 semanas

ClinicalTrials.gov: NCT01960348

Grosor medio pared VI (mm) Volumen diastélico final VI (ml) Deformacion longitudinal global
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Conclusiones

En la AhTTR la afectacidn cardiaca es frecuente.

El ECG, Ecocardiograma con strain, Cardio-RM y sobre todo la
Gammagrafia DPD son técnicas muy utiles para el diagnéstico y la
evaluacion de esta patologia.

Tiene un mal pronostico, sobre todo si se diagnostica tardiamente,
pero cada vez hay mas opciones terapéuticas prometedoras.

Estos pacientes deben llevar un control estrecho por el cardiélogo,
dentro de un equipo multidisciplinar, con realizacién anual de ECG,
ecocardiograma y holter, y ampliar el estudio (CRM, gammagrafia
con difosfonatos, etc) en caso de sintomas o alteraciones.
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