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Resumen

Introduccién: Laamiloidosis TTR hereditaria (ATTR) se caracteriza por € depdsito progresivo extracelular
de trastirretina mutada. La sintomatol ogia neurol 6gica domina normamente la clinica mientras que la
afectacion cardiaca (AC), por lo general mas tardia, compromete el prondstico. El depdsito de amiloide
cardiaco produce un aumento del volumen extracelular cardiaco (VEC) que puede estimarse con resonancia
magnética cardiaca (RM C) mediante técnicas de mapa T1. Nuestro objetivo es demostrar la existencia de una
relacion directa entre la cantidad de amiloide depositado a nivel nervioso y cardiaco, medidos respetivamente
como el grado de afectacion neuroldgicay el VEC.

M étodos: Estudio de 31 pacientes (49 £ 12 afnios; 19 varones; 13 Tx hepatico) con diagnodstico genético de
ATTR (26 mutacién Val30Met) procedentes de 5 centros. Selesrealizé unaRMC (3 Tesla) con secuencias
de cine paravalorar volumenesy funcién ventricular asi como secuencia de realce tardio. Los mapas T1 para
calculo de VEC (secuencias MOLLI) se obtuvieron antes y después de la administracién de Gd (equilibrio).
La evaluacion neuroldgicaincluyo las escalas NIS-LL (exploracion neurolégica), Norfolk QOL (sintomasy
calidad devida) y el indice Karnofsky (estado general). Se definid AC establecida en aquellos pacientes con
depdsito grado 3 0 4 de trazador en miocardio de la Gammagrafia Tc-DPD o cinéticalrealce de Gd en RMC
tipicos de amiloidosis.

Resultados: El VEC determinado por RM vy los niveles de NTproBNP fueron |os Unicos parametros

cardiol 6gicos que mostraron una correlacion significativa con las escalas neurol 6gicas (tabla). Al dividir la
poblacion en 4 estadios clinicos parala ATTR (basados en la capacidad de deambul acion), se observa un
aumento progresivo del VEC alo largo del espectro clinico (E0 0,24 + 0,02, E1 0,29 £ 0,03, E2 0,37 £ 0,12y
E3 0,39 + 0,10; p = 0,02). Los 5 pacientes con AC establecida mostraron mayor puntuacion en NIS-LL (23,
rango 7-30 vs 3, rango 0-10; p = 0,019), con unatendencia ala significacién estadistica en Norfolk-QOL (50,
rango 34-51 vs 20, rango 1-46; p = 0,063) y Karnofsky (80, rango 60-90 vs 90, rango 80-100; p = 0,058).

Rho de Sperman NIS-LL [Norfolk QOL Karnofsky

Volumen extracelular cardiaco Coeficiente de correlacion  [0,550** |0,520** -0,525%*




Significacion (bilateral) 0,001 0,003  |0,002
NTproBNP Coeficiente de correlacion  0,697** |0,597** -0,681**
Significacion (bilateral) 0,000 0,003 0,000
Grosor ventriculo derecho Coeficiente de correlacion  |-0,027  |-0,093 0,012
Significacion (bilateral) 0,885 0,617 0,950
Maximo grosor ventriculo izquierdo Coeficiente de correlacion  |0,009  |-0,207 0,027
Significacion (bilateral) 0,885 0,617 0,950
Volumen auriculaizquierda Coeficiente de correlacion 0,216 (0,073 -0,037
Significacion (bilateral) 0,242 0,695 0,842
indice de masa ventricular izquierda Coeficiente de correlacion 0,134 (0,093 -0,237
Significacion (bilateral) 0,474 0,620 0,199
Fraccion de eyeccion ventricular izquierda |Coeficiente de correlacion  |-0,076  |-0,203 0,051
Significacion (bilateral) 0,683 0,273 0,784

Conclusiones: El VEC'y los niveles de NTproBNP se correlacionan con la afectacion neuroldgica en la
ATTR. VEC podria emplearse como herramienta cuantitativa en el seguimiento clinico de la afectacion

neurolOgicay larespuesta terapéutica.




