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Resumen

Introduccién y objetivos. Laamiloidosis (A) es unarara enfermedad sistémica cuya afeccion cardiaca
determina un peor prondstico. Describimos las caracteristicas clinicas, tratamiento y prondstico de una
cohorte de pacientes con afeccion cardiaca por A.

M étodos: Estudio retrospectivo que incluyé a 29 pacientes (11 mujeres), de edad media 78 + 9 afios, con
diagndstico de afeccidn cardiaca por A histopatol 6gico o por prueba de imagen (gammagrafia 99mTc-DPD o
cardiorresonancia), entre 2003 y febrero de 2019.

Resultados: En el 46,2% de |os pacientes la manifestacion clinicainicial fue insuficiencia cardiaca, seguido
de sindrome nefrotico (19,2%) y dolores articulares (11,5%). El 20,7% presentaba algun grado de afeccion
neurol égica, de ellos & 50% presentaba sindrome del tlnel carpiano, € 75,86% de |os pacientes presentaba
alguin grado de afeccion renal moderada (filtrado glomerular 60 mi/min/1,73 m2). El tipo de A més frecuente
fuela A primaria (AL) (62,1%), seguido de la A por trangtirretina (ATTR) (13,8%) con un Unico caso de
ATTR familiar, laA secundaria (AA) en el 6,9% Yy e 17,2% no sefilid el tipo de A. Como tratamiento
especifico, en 15 pacientes se utilizaron quimioterapicos, el farmaco mas empleado fue bortezomib parala
AL. Un paciente recibi6 trasplante de médula ésea. Un paciente en tratamiento con tafamidis. Latasa de
muerte fue del 69% tras una mediana de seguimiento de de 18 meses[1 a 192 meses]. Fallecié e 78% de los
pacientes con AL con una media de supervivencia de 26 meses, € 100% de AA con unamedia de
supervivenciade 99 mesesy e 25% de ATTR con una media de supervivencia de 19 meses.

Conclusiones: Laamiloidosis cardiacatiene mal pronostico, laAL es € tipo més frecuente con mayores
opciones de tratamiento, aun asi, la mortalidad durante el seguimiento es elevada.



