I ARTICULO DE REVISION

Imagenes en la amiloidosis cardiaca
Imaging in Cardiac Amyloidosis

DIEGO PEREZ DE ARENAZA®, SERGIO BARATTA®, ROXANA CAMPISI®, MIGUEL CERDA, ADELA AGUIRRE®,
EUGENIA VILLANUEVA©, ALBERTO FERNANDEZ®, CESAR BELZITI

RESUMEN

La amiloidosis es un desorden sistémico producido por el depdsito de fibrillas de proteinas insolubles que se pliegan y depo-
sitan en el miocardio. Los pacientes con amiloidosis y compromiso cardiaco tienen mayor mortalidad respecto a pacientes
sin compromiso cardiaco. Las dos formas de amiloidosis méas prevalentes que se asocian con compromiso cardiaco son la
amiloidosis AL, por el depésito de las cadenas livianas de las inmunoglobulinas, y la amiloidosis ATTR, por el depésito de la
proteina transtiretina (TTR) en forma mutada o senil. Este articulo tiene el objetivo de revisar las diferentes modalidades
de imagenes cardiacas (ecocardiografia, resonancia magnética cardiaca, medicina nuclear y tomografia) que permiten deter-
minar la severidad del compromiso cardiaco en pacientes con amiloidosis, el tipo de amiloidosis y su prondstico. Finalmente,
se sugiere un algoritmo diagnéstico para determinar el compromiso cardiaco en la amiloidosis adaptado a las herramientas
diagnésticas disponibles localmente, con un enfoque practico y clinico.

Palabras clave: Amiloidosis/diagndstico por imagenes - Cardiomiopatias/diagnostico por imagenes - Echocardiografia - Imagen por Resonancia Magnética

ABSTRACT

Cardiac amyloidosis is a systemic disorder caused by the extracellular deposition of fibrils of insoluble proteins that misfold and
deposit in the myocardium. Patients with amyloidosis and cardiac involvement have higher mortality rate than those without
cardiac involvement. The two most prevalent types are amyloidosis with cardiac involvement are light-chain amyloidosis (AL)
due to immunoglobulin light chain deposition and transthyretin amyloidosis (ATTR) due to deposition of mutated or senile
forms of the transthyretin (TTR) protein. The aim of this paper is to review the different modalities of cardiac imaging tests
(echocardiography, cardiac magnetic resonance imaging, nuclear medicine images and computed tomography scan) that can
determine the severity of cardiac involvement in patients with amyloidosis, the type of amyloidosis and its prognosis. Finally,
a diagnostic algorithm is proposed to determine cardiac involvement in amyloidosis, tailored to the diagnostic tools locally
available with a practical and clinical approach.

Key words: Amyloidosis/diagnostic imaging - Cardiomyopathies/diagnostic imaging - Echocardiography - Magnetic Resonance Imaging

INTRODUCCION

La amiloidosis es un desorden sistémico producido por
el depésito de fibrillas de proteinas insolubles que se
pliegan y depositan en el miocardio. (1, 2) Los pacientes
con amiloidosis y compromiso cardiaco tienen mayor
mortalidad respecto a pacientes sin dicho compro-
miso. (2, 3) Existen mas de 30 proteinas que pueden
producir amiloidosis; las dos formas mas prevalentes
de amiloidosis son la amiloidosis AL, por el depdsito
de las cadenas livianas de las inmunoglobulinas, y la
amiloidosis ATTR, por el depdsito de la proteina trans-
tiretina (TTR) en forma mutada o senil. Este articulo

tiene el objetivo de revisar las diferentes modalidades
de imagenes cardiacas (ecocardiografia, resonancia
magnética cardiaca, medicina nuclear y tomografia)
que permiten determinar la gravedad del compromiso
cardiaco en pacientes con amiloidosis, el tipo de ami-
loidosis y su pronéstico.

Ecocardiografia

La ecocardiografia suele ser el estudio de preferencia
para una evaluacién inicial del compromiso cardiaco
dada su amplia disponibilidad, su naturaleza no inva-
siva, la 6ptima resolucién espacial y temporal y bajo
costo. Diferentes signos nos orientan a pensar en ami-
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loidosis cardiaca (AC), los cuales no son confirmatorios
ni tampoco especificos, sobre todo en la etapa inicial de
la enfermedad. (4-7) Un signo sugestivo es la presencia
de engrosamiento de las paredes ventriculares en au-
sencia de alteracion valvular o hipertensién arterial,
o cuya magnitud resulta inapropiada respecto de los
voltajes del ECG. (5) En la AC, es caracteristico un en-
grosamiento parietal asociado con bajos voltajes. (8, 9)

Phelan y cols. compararon los pardmetros ecocar-
diograficos en la ATTR y la AL (n: 172). En el estudio
resulté evidente que los pacientes con ATTR wt (wild
type, tipo salvaje) presentaban un mayor grosor de la
pared del ventriculo izquierdo y similar compromiso del
strain longitudinal sistélico, pero asociado a una mor-
talidad menor que aquellos con AL. (10) Esto sugiere
la presencia de un mecanismo adicional a la infiltraciéon
amiloide que compromete el miocardio en la AL, como
es la toxicidad directa de las cadenas ligeras.

La hipertrofia ventricular izquierda (HVI) es tipi-
camente concéntrica y simétrica, pero hasta un 23%
de los pacientes presentan un patrén de hipertrofia
asimétrica en la ATTR wt. (11) La presencia de gra-
diente obstructivo es inhabitual y, en la experiencia de
la Clinica Mayo, un 0,9% de los pacientes tratados con
miectomia tuvieron diagnéstico de amiloidosis. (12)

El compromiso cardiaco temprano se asocia con una
disfuncion diastolica tipo I que progresa a fisiopatolo-
gia restrictiva tipica en la enfermedad avanzada. (13)
Habitualmente la amiloidosis cursa con fraccion de
eyeccion ventricular izquierda (FEVI) conservada, pero
en estadios avanzados puede evolucionar con disfun-
cion sistélica. E1 compromiso coronario por enfermedad
macrovascular o de la microcirculacién, puede generar
trastornos de la motilidad regional. (14) La reducciéon
de la FEVI se observa mas frecuentemente en la ATTR
h (hereditaria) con alteracién Val122Ile comparado con

ATTR wt, lo que refleja una etapa mas avanzada de la
enfermedad al momento del diagnéstico y la reduccion
de la supervivencia. (15)

No solo la funcién de la camara esta afectada, sino
también la funcién de la fibra miocardica (Figura 1).
(16-18) La prevalencia de alteracion del strain longi-
tudinal bidimensional en la AC oscila entre el 93% y
100%, atn con funcidn sistdlica conservada. (19) En
cualquiera de las formas de AC, la deformacion sistélica
(por strain longitudinal) se encuentra conservada en los
segmentos apicales y significativamente reducida en va-
lores absolutos en los segmentos medios y basales. Este
patrén de preservacion apical mejora la especificidad en
el diagnoéstico. (10, 20) Una relacién del strain apical/
strain basal + strain medial >1 permitié diferenciarla
de la miocardiopatia hipertroéfica (sensibilidad del 93%,
especificidad del 82% y area bajo la curva de 0,91) y de
la estenosis adrtica (sensibilidad del 93%, especificidad
del 82% y area bajo la curva de 0,97). (22) Este hallazgo
fue confirmado también en la enfermedad de Fabry y
la ataxia de Friedrich (Figura 1). En este sentido, un
punto de corte >4,1 en la relaciéon entre la FEVI y el
strain longitudinal sistdlico presenté6 mejor perfor-
mance en el diagnoéstico diferencial con otras formas
de hipertrofia (sensibilidad 90%, especificidad 92% y
area bajo la curva de 0,9). (23) Ademas, en pacientes
AL, el strain ventricular promedio longitudinal es un
potente predictor de la evolucién clinica, superior a los
elementos predictores del ecocardiograma Doppler (21).

Otros signos ecocardiograficos asociados a AC son
la hipertrofia y la disfuncién ventricular derecha, una
excursi6on anular tricuspidea <14 mm o una reducciéon
de la deformacién del segmento basal del ventriculo de-
recho. (24-27) Un derrame pericardico leve esta presente
en un 40%-60%. (28, 29) En pacientes sometidos a im-
plante valvular percutaneo (TAVR) por estenosis aortica,

Fig. 1. Ecocardiograma con
medicion del strain. Se obser-
va hipertrofia concéntrica y
simétrica de cavidades izquier-
das, dilatacion biauricular y la
caracteristica imagen del strain
longitudinal sistélico (“bandera
de Japon”) con reducciéon de la
deformacion de los segmentos
basales y medial y el manteni-
miento del componente apical




AMILOIDOSIS CARDIACA / Diego Pérez de Arenaza y cols.

255

la presencia de una velocidad sistélica tisular promedio
<6 cm/seg en el anillo mitral tuvo una sensibilidad del
100% para predecir una gammagrafia positiva. (30)

Hasta el 90% de los pacientes con amiloidosis AL
presentan compromiso cardiacoy, de estos, el 50% apro-
ximadamente presentan insuficiencia cardiaca diastélica
con signos clinicos de falla cardiaca derecha al momento
del diagnostico. (31) La ausencia de un patroén restrictivo
no descarta el compromiso infiltrativo y no todo patrén
restrictivo es secundario a AC. (32-35) Asimismo es
frecuente la infiltracién amiloide de la pared auricular
con dilatacién biauricular (36, 37) y aumento del espesor
septal auricular en el 60% de los casos, (38) y la reduc-
cion del strain bidimensional auricular izquierdo indica
compromiso avanzado auricular (39-42).

Recomendaciones de ecocardiografia

— Ecocardiograma Doppler con evaluacion del strain
longitudinal en todo paciente con sospecha de AC.

— Los diferentes parametros ecocardiograficos que
sugieren la presencia de AC, no son confirmatorios
de la enfermedad ni subtipos de amiloide.

— En presencia de amiloidosis sistémica con diagnés-
tico por biopsia de tejido no cardiaco, los hallazgos
caracteristicos ecocardiograficos o de la resonancia
cardiaca combinados con parametros clinicos y
biomarcadores séricos podrian ser suficientes para
definir el compromiso cardiovascular.

— El analisis del strain longitudinal es tutil en el
seguimiento de los pacientes con AC. Se sugiere
repetirlo con un intervalo no menor de 6 meses o
ante la presencia de empeoramiento clinico.

Resonancia magnética cardiaca

La resonancia magnética cardiaca (RMC) provee
una imagen con alta definicién para la evaluacién
estructural, con gran resolucién y reproducibilidad, y,

TTR

= FEVI:49%

= MasaVI/m2 120 g/m?
= EP madximo: 20 mm

= T1 mapping 1126 mseg
= VEC:51%

AL

=  FEVI:50%

= Masa VI/m2: 95g/m?
= EP maéximo: 16 mm

= T1mapping 1182 mseg

= VEC:60%

adicionalmente, puede realizar caracterizacién tisular
(Figura 2).

Imdgenes de cinerresonancia

Las imagenes de cinerresonancia pueden evaluar los
volimenes de fin de distole y sistole, el volumen sis-
télico, los espesores parietales y la FEVI, por lo que
constituye la técnica patrén para la determinacién de
estos parametros. (43) En pacientes con mala ventana
ultrasénica la RMC es una alternativa para la evalua-
ci6én de la amiloidosis. La RMC se usa frecuentemente
en la amiloidosis AL cuando existen dudas sobre la
FEVI, que es un parametro prondstico importante.

Imdgenes de realce tardio de gadolinio
El realce tardio de gadolinio (RTG) es la imagen mas
relevante para el diagnéstico de AC. El patréon caracteris-
tico es de realce subendocardico o transmural difuso que
compromete al ventriculo izquierdo asociado con anu-
lacion del pool de sangre. Este patrén de realce es muy
preciso para el diagnéstico de amiloidosis (sensibilidad
86% y especificidad 92%). (44) Existen formas atipicas
de presentacion con realce focal intramiocardico que
pueden indicar formas incipientes. (45) E1 compromiso
muy extenso de miocardio con RT'G transmural y espe-
sores muy aumentados puede sugerir amiloidosis por
TTR. (46) Sin embargo, la distincion de ATTR y AL no
es precisa. El tiempo correcto para las imagenes de RTG
es mas precoz, a los 4 0 5 min de inyectado el gadolinio; y
la anulacién simultanea o precoz del miocardio respecto
del pool de sangre indica una marcada retencién del ga-
dolinio en el miocardio. (47) La obtenciéon de imagenes de
RTG en fase sensible (PSIR) permite acceder a imagenes
adecuadas de anulaciéon automéaticamente (48, 49).

La cuantificacién del RTG no estd estandarizada
(49) y, en pacientes con compromiso renal, la admi-
nistraciéon del gadolinio puede estar contraindicada.

ES: Espesor parietal; FEVI: Fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; VEC: volumen extracelular; VI: ventriculo izquierdo.

Fig. 2. Resonancia magnética cardiaca en pacientes con amiloidosis TTR y AL. Fila de arriba: Paciente con amiloidosis TTR. Fila de abajo:
Paciente amiloidosis AL. Los dos varones, con similar compromiso de la funcion sistdlica ventricular. La amiloidosis TTR con mas incremento
de la masa ventricular y espesores que la amiloidosis AL, la amiloidosis AL con un VEC algo mayor. El T1 mapping fue similar en los dos
pacientes. En la fila superior: A'y B) imagenes de cinerresonancia en vistas de cuatro camaras y eje corto medial; C) imagen de realce tar-
dio de gadolinio con realce subendocardico; D) imagen de T1 mapping nativo; E) imagen de T1 mapping posgadolinio. En la fila inferior;
F y G) imagenes de cinerresonancia en vistas de cuatro cdmaras y eje corto medial; H) imagen de realce tardio de gadolinio con realce
subendocardico; 1) imagen de T1 mapping nativo; J) imagen de T1 mapping posgadolinio.
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Estas dos limitaciones pueden abordarse con imigenes
de T1 mapping.

Imagenes T1 mapping y volumen de espacio
extracelular

Las técnicas de mapeo de T1 o T1 mapping evaltan el
tiempo de relajacion, pixel por pixel, para caracterizar
el miocardio sin contraste. (50) La senal nativa (sin
contraste) se prolonga en el miocardio con depésito de
material amiloide y es especifica para el diagnéstico de
AC. (49) Los valores de T1 mapping en equipos de 1,5
tesla (>1060 mseg) permitieron identificar a los pacien-
tes con AC. (48-54) Sin embargo, valores o puntos de
corte diagnésticos de T1 mapping en equipos de 1,5 o
3,0 tesla y diferentes marcas de resonadores requieren
mayor estandarizacion.

Si se mide la relajacion del T'1, antes y después del
gadolinio, se puede estimar el volumen del espacio
extracelular (VEC) del miocardio. En condiciones
normales, el VEC es menor del 25% de la masa del
miocardio. (49) E1 VEC es una medida estandarizada
independiente de la potencia del equipo (p. €j. 1,50 3,0
tesla), su marca y dosis de gadolinio administrada. El
VEC aumentado se asocia con peor pronéstico en los
pacientes con AC y seria un mejor predictor de even-
tos que el T1 mapping nativo. (50-52) Por ultimo, la
determinacion del VEC, al cuantificar de forma precisa
el grado de infiltracion amiloide, puede ser de utilidad
para evaluar la respuesta al tratamiento. (51)

Recomendaciones de RMC

— Alternativa en pacientes con mala ventana ultra-
sonografica y sospecha de amiloidosis.

— Confirma AC en pacientes con engrosamiento pa-
rietal, realce subendocardico y anulacién del pool
de sangre.

— Los hallazgos de RMC no diferencian el tipo de
amiloidosis, AL o ATTR.

— EL VEC evaluado por RMC podria ser util para
evaluar respuesta al tratamiento.

Centellografia cardiaca con fosfonatos

Diversos estudios demostraron que la centellografia
con fosfonatos marcados con *™Tc presenta una ele-
vada sensibilidad y especificidad para el diagnostico de
ATTR. (55, 56) Diferenciar el subtipo de amiloidosis
es crucial para orientar el diagnostico, el prondstico
y guiar el tratamiento. (57) La centellografia con
fosfonatos permite diagnosticar en forma precisa la
miocardiopatia por TTR en pacientes sin un proceso
monoclonal, lo que evita en la mayoria de los casos la
biopsia endomiocardica (sensibilidad 92,2 % y especi-
ficidad 95,4%). (568, 59)

Los fosfonatos marcados con #*Tc recomendados
por las guias internacionales son el pirofosfato (**™Tc-
PYP), el hidroximetileno difosfonato (°*® Te-HMDP)
y el acido 3,3-difosfono-1,2-propanodicarboxilico
(**mTc-DPD); los dos primeros son los que se utilizan
en nuestro medio. (60-62) El *mTc-metilendifosfonato

(*mTc-MDP) no esta recomendado debido a su menor
sensibilidad diagnéstica. (55, 56) Las biopsias endo-
miocardicas de pacientes con ATTR mostraron mayor
densidad de microcalcificaciones que las de los pacien-
tes con formas AL, lo que sustentaria la hipé6tesis de
un mecanismo de unién de estos trazadores mediado
por calcio en la ATTR. (63, 64)

Los protocolos de centellografia comprenden la
adquisicién de imagenes cardiacas planares seguidas
por imagenes de tomografia por emisién de fotén tinico
(SPECT) para objetivar la captacién del miocardio. (55,
60, 61) El tiempo recomendado entre la inyecciéon del
radiofarmaco y la adquisicion de las imagenes cardiacas
esde 1 ho3h. (65, 66) El centellograma con fosfonatos
es un estudio relativamente sencillo, y puede usarse en
pacientes con fibrilacién auricular, dispositivos implan-
tables, insuficiencia renal y alergia a contrastes. (56)

Interpretacion de las imdgenes

Cuantificacién de la captacién miocardica del radio-

trazador. (67-69)

1. Anaélisis semicuantitativo: Comparacién visual con
la captacion 6sea (costillas) a las 3 h descripto por
Perugini y cols. (67) (Figura 3 y Tabla 1)

Un puntaje por el método visual >2 en las imagenes

planares o de SPECT se considera positivo para

ATTR y <2 como negativo.

2. Analisis cuantitativo: Relaciéon corazén-pulmén
contralateral (H/CL)

a. 1 h posinyeccion del *"Tc-PYP descripto por Bo-
khariy cols.: (68) larelacion H/CL >1,5 ala hora
se clasifica como positivo para ATTR; cuando es
<1,5, como negativo.

b. 3 h: El valor de corte validado es >1,3 (Figura 4).

La captacion de los fosfonatos por el miocardio no

siempre obedece a ATTR: la AL, el infarto de miocardio

(agudo/subagudo), la toxicidad por hidroxicloroquina

y formas raras de amiloidosis pueden provocar falsos

positivos. En estudios equivocos por captaciéon del

pool sanguineo, por fracturas costales o patologias
osteodegenerativas, una tomografia computarizada
de baja dosis fusionada con las imagenes de SPECT
puede identificar estos factores. La interpretacion del
centellograma debe realizarse en el contexto de una
evaluacion global del paciente. (65, 66)

Planar

L o ;

?
e @ z v - o
Spect

Grado 1 Grado 2 Grado 3 Grado 4

Fig. 3. Analisis Semicuantitativo de la captacion de *mTc-HMDP:
Imagenes planares y SPECT
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Tabla 1. Analisis semicuanti-
tativo. Gradacion visual de la
captacion miocardica del **mTc Grado 0
(-PYP, -DPD, -HMDP) mediante Grado 1
Ia_’cotnparaaon con la capta- Grado 2
cion dsea

Grado 3

Grado Captacion miocardica del radiotrazador

Sin captacién en el miocardio y captaciéon normal en costillas
Captacion menor que la captacion en costillas
Captacion igual a la de las costillas

Captacion superior a la costal (con captacién leve o ausente en las costillas)

Fig. 4. Andlisis cuantitativo:
Ejemplo de cuantificacion de
la captacion cardiaca del ®mTc-
PYP por medio de la relacion
de cuentas entre el corazén y
el pulmén contralateral (H/CL)

Recomendaciones e indicaciones mds frecuentes

del centellograma con fosfonatos para amiloidosis

cardiaca

— Insuficiencia cardiaca de causa no explicada y
aumento del grosor de la pared del ventriculo iz-
quierdo (>12 mm).

— Insuficiencia cardiaca de causa desconocida en >60
anos con funcién sistélica ventricular izquierda
preservada.

— Pacientes (especialmente hombres mayores) con
neuropatia, sindrome del tinel carpiano bilateral,
estenosis adrtica de bajo flujo y bajo gradiente o
arritmias auriculares de causa no explicada con
signos/sintomas de insuficiencia cardiaca.

— Diagnéstico de ATTR en personas con RMC o eco-
cardiograma compatible con AC.

— Evaluacién cardiaca en pacientes con amiloidosis
hereditaria conocida.

— El centellograma no est4d indicado en el seguimiento
postratamiento de la ATTR cardiaca.

Tomografia cardiaca multidetector

La tomografia cardiaca multidetector (TCMD) permite
evaluar los volimenes, funcién sistélica, espesores y
masa ventricular con gran exactitud. En los pacientes
ancianos evaluados para TAVR hay una alta prevalen-
cia, de ATTRwt, (del 14% al 16%,) y se puede sospechar
un incremento de la masa ventricular desproporciona-
do en las imagenes de TCMD. (70-75) Existen nuevos
desarrollos de las TCMD que aprovechan la cinética

del contraste iodado de modo similar al observado en
la RMC con la cinética del gadolinio y pueden utilizarse
para medir el volumen VEC. (76-79) El valor normal
del VEC por TC es del 27%. Un valor superior al 31%
ha demostrado una sensibilidad del 94 % y una especi-
ficidad del 48% para diagnosticar AC. (76-81)

Integracion de imagenes y conclusiones
En este articulo, se han revisado las diferentes modali-
dades de imagenes cardiacas que permiten determinar
el grado de afeccion del corazén en pacientes con amiloi-
dosis. El desafio del médico que sospecha o evaliia a un
paciente con amiloidosis es integrar racionalmente las
diferentes imagenes para determinar el compromiso car-
diaco y su etiologia. Se propone un algoritmo diagnéstico
tentativo donde se resalta el papel primordial del ecocar-
diograma en la sospecha y evaluacion inicial de pacientes
con amiloidosis (Figura 5). La presencia de los siguientes
hallazgos en la ecocardiografia sugiere amiloidosis:

a) Aumento del espesor parietal ventricular sin causa
clara con reduccion del strain longitudinal sistélico
(preservacion apical).

b) Discordancia entre el espesor de la pared ventricular
y el voltaje ECG.

¢) Insuficiencia cardiaca con FEVI conservada con
signos de congestion derecha y fenotipo restrictivo.

d) Aumento del grosor parietal biventricular.

e) Estenosis adrtica bajo flujo/ bajo gradiente.

En cualquiera de los contextos clinicos, aporta
informacién la presencia del péptido natriurético con
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niveles desproporcionadamente elevados respecto a los
hallazgos clinicos, la presencia de troponina positiva
persistente en ausencia de un sindrome coronario
agudo, los antecedentes de sindrome del tanel car-
piano, canal lumbar estrecho o rotura espontanea del
tendon del biceps, el diagnéstico de mieloma o una
gammapatia monoclonal y los antecedentes familiares
de miocardiopatia. (43)

En muchos casos, se sospecha el diagnostico de
amiloidosis a partir de una RMC solicitada en la ca-
racterizacion inicial de miocardiopatias. E1 RTG con

patrén subendocardico difuso y espesores difusamente
aumentados sugieren fuertemente amiloidosis. El cen-
tellograma es central para determinar si se trata de
una amiloidosis AL o ATTR. El diagnéstico de formas
familiares de ATTR requiere del analisis genético. Si
la ecocardiografia o la RMC son altamente sugestivas
de amiloidosis y el centellograma es negativo o equi-
voco, debemos considerar otras evaluaciones, como la
biopsia endomiocardica. Los criterios diagnésticos de la
combinacién de las imagenes en diferentes escenarios
clinicos se resumen en la Figura 5.

Sospecha clinica amiloidosis

Amiloidosis extracardiaca
' confirmada 0 i

o

= 2

[ Compatible o sugestivo amiloidosis]

Grado 0

Y

 Centellograma radio-isotdpico
Grado 1

Grado 2-3

\‘_I

{‘ oiﬁ

L‘J

Cadenas livianas libres (kappa y lambda) sangre y orina y proteinograma
inmunoelectroforético con inmunofijacion

7

(-) «~

= (+)
Amiloidosis
No TTR ni AL
* %k

(-)

[ Genético TTR (<70 afios) ]
O 7 \ ®)
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*Revisar o solicitar una RMC con gadolinio y técnicas de mapeo

**RMC con mapeo estimacion del volumen en extracelular puede cuantificar el grado de compromiso infiltracion del miocardio durante

el seguimiento.

1. Sospecha clinica
Insuficiencia cardiaca con funcién ventricular preservada

Estenosis adrtica bajo gradiente
Historia de tunel carpiano o canal estrecho medular

— Intolerancia a betabloqueantes o drogas antihipertensivas

— Normalizacién de la presion arterial en pacientes hipertensos
— Insuficiencia renal / sindrome nefrético

— Microvoltaje en ECG u ondas Q patolégicas

Macroglosia / purpura periorbital

Neuropatia de fibra fina

— Hipotension ortostatica

Hipertrofia ventriculo izquierdo / engrosamiento VD o valvular
Diagnostico miocardiopatia hipertréfica en edad avanzada
Historia familiar de amiloidosis TTR

Elevacion marcador Pro BNP y troponina

Criterios diagnoésticos de amiloidosis

— Diagnéstico de ATTR: al menos centellograma positivo y un
ecocardiograma o RMC compatibles. La biopsia en general no
es necesaria para el diagnostico.

— La ATTRm requiere confirmacion por prueba genética de muta-
cién conocida o historia familiar compatible.

— El diagnostico de AL requiere biopsia de algtin 6rgano (p. €j., grasa
abdominal, encfas, 6rgano extracardiaco), cadenas livianas monoclo-
nales y compromiso tfpico con al menos dos técnicas de imagenes

— Compromiso por amiloidosis: requiere que al menos dos ima-
genes (ecocardiograma, RMC o centellograma) presenten una
alteracion caracteristica de amiloidosis.

— La amiloidosis AA requiere confirmacion histolégica con técnicas

— Centellograma grado 0 indica muy baja probabilidad de amiloi-
dosis TTR.

Fig. 5. Algoritmo diagndstico de imagenes en la amiloidosis. AL: Amiloidosis por cadenas livianas; Eco strain: Ecocardiograma con strain;
MGUS: Gammapatia monoclonal de significado incierto; RMC: Resonancia magnética cardiaca, espesor parietal; TTR: Transtiretina; ATTR:
Amiloidosis transtiretina; ATTRm: Amiloidosis transtiretina mutada
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La sospecha clinica, la evaluacién e integracion
racional de otros parametros como los biomarcadores,
las cadenas livianas libres, el proteinograma electrofo-
rético y las imagenes, son las llaves para el diagnéstico
y para definir la extensién del compromiso cardiaco y el
tipo de amiloidosis. Una vez caracterizada la enferme-
dad, se podra establecer el prondéstico y las diferentes
modalidades terapéuticas.
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