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Resumen

Introduccion y objetivos: Laamiloidosis cardiaca por mutacion de gen de latrangtiretina (ATTR) se
caracteriza por €l depésito de proteina mutada en forme de amiloide. LaRM cardiaca en equilibrio de
contraste através de T1 mapping se hamostrado Util para evaluar el volumen que ocupa el amiloide en €l
miocardio através del volumen extracelular (VEC). Lanormalizacion del VEC usando el volumen
miocérdico determinado por RM cardiaca permite obtener el volumen celular (miocérdico) total (VCT) y €
volumen de amiloide (miocérdico) total (VAT) depositado. El objetivo del estudio es comprobar la utilidad
de estos parametros para el seguimiento de pacientescon ATTR.

M étodos: 24 sujetos consecutivos con ATTR, edad media 46,05 (+ 9,83) afios, 7 mujeres (29,2%), 15 sujetos
(62,5%) afectacion exclusivamente neurologicay 5 (20,8%) portadores sanos, se sometieron a2 RM
cardiacas. LaRM cardiaca (Philips 3T) consistié en laadquisicion de mapas T1 (MOLLI) antesy después de
contrate. El Volumen intracelular (VIC) se calcul6 como 1-VEC. VCT = VIC*Volumen que ocupa la masa
indexada del ventriculo izquierdo (V1) (ml/m2). VAT = VEC* Volumen que ocupala masaindexada V|
(ml/m?). Asf mismo se construyeron |as variables comparativas: DeltaVCT = VCT de RM2-VCT de RM1y
deltaVAT = VAT deRM2-VAT de RM 1.

Resultados: En la poblacién completa de sujetos el volumen amiloide total evolutivo se incrementé de forma
précticamente significativa (p = 0,056). EI VAT inicial fue de 23,37 ml/m2y e final fue de 28,54 ml/m2. El
VCT no se incrementé de forma estadisticamente significativa entre las 2 RMs (49,13 frente a 51,38 mi/m2;
respectivamente p = 0,396). Se compararon estos parametros entre la poblacién de sujetos con mutacién
Va30Met (lamas frecuente) (n = 19) y el resto de mutaciones (n = 5). Observandose una tendencia
préacticamente significativa (p = 0,061) de delta VCT mayor en |los sujetos sin la mutacion Va30Met (11,69
(£ 9,36)) comparada con lamutacion (-0,24 + 12,51). Delta VAT no tuvo diferencias estadisticas (tabla).

Resultados RM

Val30Met (N = 19) No Val30Met (N = 5) p

VEC RM1 (%) 0,300 0,342 ns




Masa VI index RM1 (g/m?2) 76,04 76,44 ns
VCT RM1 (ml/m?) 49,38 48,18 ns
VAT RM1 (ml/m?2) 23,04 24,62 ns
VEC RM2 (%) 0,335 0,312 ns
Masa VI index RM2 (g/m?) 81,42 93,37 ns
VCT RM2 (ml/m?) 49,14 59,88 ns
VAT RM2 (ml/m?2) 28,41 29,06 ns
DeltaVCT (ml/m2) -0,24 11,69 0,061
DeltaVAT (ml/m?) 5,36 4,44 ns

RM1: RM cardiacainicial; RM2: RM cardiacafina; VEC: Volumen extracelular; VI: ventriculo izquierdo;
VCT: Volumen celular total; VAT: volumen amiloide total.

Conclusiones: Los cambios en e volumen amiloide total en sujetos con ATTR, muchos de ellos (83,3%) sin
afectacion cardiaca conocida, evidencian un deposito evolutivo en el miocardio de paraproteina. La mutacion
Va30Met que fenotipicamente se asocia af ectacién esencial mente neurol gica no tiene incremento de la
celularidad miocérdica evolutiva por |o que podria considerarse que la afectacion cardiaca no es tan activa.



