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Resumen

Introduccion y objetivos. Laamiloidosis cardiaca por transtirretina (ATTR-CM) se produce por la
acumulacion de fibrillas de amiloide transtirretina (TTR) en el miocardio, bien por mutaciones (ATTRvV) 0
bien en su forma natural (ATTRwt). Desafortunadamente, a menudo se asume el diagndstico ATTRwten
pacientes ancianos sin realizar estudio genético. Nuestro objetivo es determinar la prevalenciade ATTRv en
una cohorte de pacientes ancianos con ATTR-CM vy evaluar las consecuencias clinicas del diagndstico en
esta poblacion.

M étodos: Se realizd un estudio retrospectivo incluyendo todos | os pacientes consecutivos con ATTR-CM
evaluados en nuestra Unidad desde diciembre 2008 a noviembre 2021. Se excluyeron aquellos con estudio
genético como parte de un cribado familiar o por diagnostico de polineuropatia. Se recogieron los datos de la
historiaclinicay se establecio el punto de corte de 70 afios para definir ala cohorte de edad avanzada.

M ediante regresion logistica se analizaron |os posibles factores asociados al diagndstico de ATTRv.

Resultados: Seincluyeron 300 pacientes con ATTR-CM (edad mediana a diagnostico de 78 afnos, 16% de
sexo femenino y 99% caucasicos), de entre los cuales 262 tenian ? 70 afios (82%) y 203 eran referidos desde
otros centros (68%). La proporcion de pacientes referidos sin test genético aumentaba con la edad
(IMAGEN). Se establecio € diagnostico de ATTRv en 35 pacientes de la cohorte global (12%; 1C95%: 3,1-
8,8) y en 13 en aquellos con ? 70 afios (5,3%; 1C95%: 5,6-26,7), la mutacion més frecuente fue laVal142lle.
El andlisis multivariado (TABLA) identifico el sexo femenino y la polineuropatia como factores asociados de
formaindependiente a ATTRv. El diagndstico de ATTRv permitié iniciar tratamiento modificador de la
enfermedad en 5 individuos, ademés del cribado de 33 familiares de 13 familias, con laidentificacion de 9
portadores AT TRV asintométicos.

Andlisisunivariado Andlisis multivariado

Odds 0 Odds 0
r4lio 1C95% p o |C9O% p



Edad al diagnéstico (por afio) 0,95 0,85-1,05 0,29

Sexo (femenino) 3,66 1,13-11,85 0,03 5,68 1,13-2891 0,034
Ascendencia africana 46,31  3,52-Inf 0,006 993  0,68-Inf 0,09
Hipertension 0,67 0,21-2,13 0,50

Sindrome del tlnel carpiano 2,23 0,73-6,86 0,16

Estenosis del canal lumbar 0,51 0,06-401 0,52

Cardiopatiaisquémica 0,27 0,00-1,66 0,19

Polineuropatia 10,05 3,09-32,64 0,001 8,23 1,86-39,98 0,004
Disautonomia 1,14 0,30-4,29 0,85

Enfermedad ocular 6,64 1,20-36,73 0,03 1,32 0,02-18,58 1,00
Sintomas gastrointestinales 3,08 0,78-12,09 0,11

CFNYHA ?1lI 0,62 0,13-2,87 0,54

Fibrilacion auricular 0,54 0,18-1,67 0,29

Blogueo AV 1# grado 0,18 0,02-1,56 0,12

Septo ? 15 mm 3,89 0,49-305 0,20

NT-proBNP > 3.000 pg/ml 2,37 0,75-7,45 0,14

Troponinal convencional > 0,05 ?g/| 0,86 0,27-2,74 0,80



Conclusiones: LaATTRYV esta presente en un nimero sustancial de pacientes con ATTR-CM de edad ? 70
anos (5,3%). Tanto el sexo femenino como la polineuropatia se asocian de forma independiente al
diagndstico de ATTRv. Laidentificacion de sujetos ancianos con ATTRYV tiene implicaciones terapéuticas y
diagnosticas para el paciente y su familia, reforzando laimportancia del test genético sistemético en los
pacientes con ATTR-CM, independientemente de la edad.



