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Amiloidosis por transtirretina diagnosticada R
en pacientes con una miocardiopatia previa -
oportunidades y preguntas abiertas. Respuesta

Diagnosing transthyretin amyloidosis in patients with known
genetic cardiomyopathies - opportunities and open questions.
Response

Sr. Editor:

Nos gustaria agradecer a Casian et al. por el interés mostrado en
nuestro articulo! e intentaremos abordar algunas de las cuestiones
planteadas.

Aunque en el estudio familiar de los primeros 2 casos no se pudo
identificar a mas portadores, se han descrito las variantes de TNNC1
p.Ala8Val y de MYL3 p.Met173Val en otras familias con miocar-
diopatia hipertrofica y se han presentado estudios funcionales que
avalan su patogenicidad??>.

Los falsos positivos de la gammagrafia cardiaca aparecen
principalmente en otros tipos de miocardiopatia amiloide, pero
también en infarto de miocardio reciente o cardiotoxicidad por
hidroxicloroquina. La masa de sangre intraventricular podria
interpretarse como un falso positivo y, por consiguiente, se
recomienda la tomografia computarizada por emisién monofoto-
nica para confirmar la captacién?. Reconocemos que se han
descrito casos de falso positivo en la miocardiopatia hipertréfica®,
pero, a diferencia del nuestro, no mostraron las sefiales de alerta o
los hallazgos de imagen esperados en la amiloidosis cardiaca por
transtirretina, como la conservacion apical en el rastreo de marcas
o un volumen extracelular/T; elevado®. Nuestro primer caso tenia
un sindrome coronario crénico, pero no un infarto de miocardio
reciente, y los depdsitos de amiloidosis por transtirretina se
confirmaron en la biopsia endomiocardica'. Actualmente, se
acepta un diagndstico no invasivo de amiloidosis cardiaca por
transtirretina cuando el cuadro clinico es compatible y hay una
captacion de grado > 2 en la gammagrafia cardiaca en ausencia de
gammapatia monoclonal®.

Por (ltimo, se inici6 la administracion de 61 mg de tafamidis en
el primer y el segundo caso. En el tercero no se inici6 porque la
paciente se neg6 a intentar la confirmacion histologica.
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Patron circadiano de la frecuencia cardiaca en pacientes R
con insuficiencia cardiaca )

Circadian rhythm of heart rate in patients with heart failure

Sr. Editor:

Tras leer con interés el estudio publicado en Revista Espariola de
Cardiologia por de Juan Baguda et al.!, se incluyen algunas
observaciones que pueden ser de interés para el lector.

La presion arterial (PA) y la frecuencia cardiaca (FC) son dos
variables fisiologicas que presentan un ritmo circadiano con picos
diurnos y valles nocturnos. Estas constantes son muy importantes
para optimizar el tratamiento farmacologico en los pacientes con
insuficiencia cardiaca (IC). Sin embargo, en la practica clinica, los
pacientes aportan el registro de una sola medicion diaria y no se tiene
en cuenta el probable comportamiento circadiano de estas variables.
Esto puede llegar a suponer una limitacion en la prescripcion
farmacologica que podria mitigarse con el sondeo de la monitori-
zacion ambulatoria de la presion arterial (MAPA). Hay trabajos que
estratifican mejor el riesgo cardiovascular mediante la MAPA en
comparacion conlamedicion en consulta, sobre todosiseevaliialaPA
sistolica durante el suefio. No solo en los pacientes con PA sin
descenso durante el suefio aumenta el riesgo cardiovascular, también
se eleva en los pacientes con FC sin descenso durante el suefio®>.

En el trabajo publicado por de Juan Baguda et al.! se estudi6 la
MAPA en pacientes con IC en todo el espectro de la fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI). El objetivo fue describir la
prevalencia y los factores asociados con los diferentes fenotipos de
hipertension arterial diurna y los patrones de PA nocturnos en
pacientes con IC. El estudio seleccioné a 266 pacientes, que no
presentasen descompensacion clinica y que tuvieran un trata-
miento farmacol6gico optimizado, para medirles la PA en consulta
y mediante MAPA durante 24 h. Al enfocarse en los patrones
nocturnos, se clasificaron como dipper, extreme dipper, nondipper y
riser (reverse dipper). La edad media de los pacientes fue de
71,8 + 12 anos. De ellos, 177 (66,5%) eran varones y 210 (79%) tenian
diagnéstico previo de hipertension arterial. El patréon nocturno mas
frecuente fue nondipper (42,9%), asociado a peor clase funcional y
mayor proporcion de pacientes con IC y FEVI reducida. Es necesario
subrayar que no se observaron diferencias en los patrones nocturnos
segiin la FEVI. Los autores destacan dos hechos muy importantes. Por
un lado, se observa una elevada alteracion del patron nocturno de PA
respecto a la poblacion general o con hipertension arterial. Segiin
estos datos, los pacientes con IC presentan tan solo un 31% de patrén
dipper respecto al 70% encontrado en poblacion sana y con
hipertension arterial. Los pacientes con patron nondipper representan
un 42,9% de la muestra, en posible relaciéon con mayores niveles de
catecolaminas y volumen sanguineo circulante en decdbito.

El patréon nondipper nocturno de la PA y la FC estd poco
estudiado en la IC. Hay datos que sugieren que la FC sin descenso
nocturno puede generar mayor riesgo de mortalidad por cualquier
causa en comparaciéon con los pacientes con PA sin descenso
nocturno®. Recientemente, Ogoyama et al.* demostraron que los

VEASE CONTENIDO RELACIONADO:
https://doi.org/10.1016/j.recesp.2023.02.018

pacientes con FC que sigan un patréon nondipper nocturno y
presenten concentraciones elevadas de péptidos natriuréticos
tienen mayor riesgo de presentar eventos cardiovasculares. En el
estudio publicado por de Juan Baguda et al.! no se reconocié la
importancia de los parametros derivados de la FC de la MAPA en
pacientes con IC estable. Ademas, en las caracteristicas basales de
su poblacién, los autores determinaron concentraciones de
péptidos natriuréticos en relacion con los fenotipos de PA sin
observar diferencia alguna entre ellos. Seria interesante saber si
sucede lo mismo con la variable FC.

Por lo tanto, hay que considerar que el andlisis circadiano de la
FC en pacientes con IC podria ser una variable que facilitara el
pronoéstico de los pacientes con IC estable. Dado que el patron
nondipper de la PA esta presente en muchos pacientes con IC, es
posible que se obtengan hallazgos similares en cuanto a la FC. El
estudio de la FC no precisa medidas adicionales durante la MAPA,
es de facil acceso y podria aportar el patron circadiano de la FC en
pacientes con IC para un abordaje terapéutico 6ptimo y una mejor
discriminacion del riesgo cardiovascular.
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