Rev Esp Cardiol. 2024;77 (Supl 1): 471

Revista Espaiiola de Cardiologia

4022-3. CAMBIOS MORFOFUNCIONALES, TISULARES Y DE CAPTACION
CARDIACA MEDIANTE IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA Y
GAMMAGRAFIA CARDIACA EN AMILOIDOSISATTR HEREDITARIA TRAS UN
ANO DE TRATAMIENTO CON UN SILENCIADOR GENICO

José Angel Urbano M orall, Rocio Eiros Bachiller?, José Lopez Agui lera3, Ainhoa Robles Mezcua, Ana Maria Gonzélez Gonzéle,
Alberto de los Santos M orenoG, MariaMartin Istill artyl, Miguel Sanchez Torrente’, José Manuel Garcia Pinilla?, Sara Martin Aguilar
7 Lucia Couso Costas! y Juan Carlos Fernandez Guerrerot

1Servicio de Cardiologia. Hospital Universitario de Jaén, Jaén, Espafia, 2Servicio de Cardiologia. Hospital Universitario de
Salamanca, Salamanca, Espafia, 3Servicio de Cardiol ogia. Hospital Universitario Reina Sofia, Cordoba, Espafia, 4servicio de
Cardiologia. Hospital Clinico Universitario Virgen de la Victoria, Mé aga, Espafia, °Servicio de Cardiologia. Hospital Regional
Universitario de Malaga, M aga, Esparia, ®Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario Puertadel Mar, Cadiz, Espafiay /
Servicio de Medicina Nuclear. Hospital Universitario de Jaén, Jaén, Espafia.

Resumen

Introduccion y objetivos. Las terapias actuales paralaamiloidosis hereditaria por transtirretina (ATTRv)
proporcionan beneficios clinicos en comparacion con el curso natural de la enfermedad sin tratamiento. Se ha
demostrado remodelado inverso del ventriculo izquierdo (V1) tras terapia especifica, principa mente
utilizando la ecocardiografia como técnica de imagen. El objetivo de este estudio fue investigar la evolucién
de |as caracteristicas morfofuncionales y tisulares del VI obtenidas por resonancia magnética cardiaca (RMC)
y las caracteristicas de captacién derivadas de gammagrafia cardiaca (GC) en ATTRv cardiaca bajo
tratamiento con patisiran.

M étodos. Estudio multicéntrico, observacional, retrospectivo de pacientes con diagnostico de ATTRV con
afectacion neurol6gicay cardiaca, con estudio de RMC basal y tras un afio de tratamiento con patisiran.

Resultados: Seincluyeron 18 pacientes (61 + 8 afios; varones 14 [78%]). En laRMC de seguimiento, 8
pacientes (41%) solo habian recibido patisiran como terapia especifica, mientras que 10 (59%) habian
recibido previamente otros tratamientos dirigidos (principalmente tafamidis [n = 9]). La mediana de tiempo
desde laRMC basal hasta €l inicio de patisiran fue 130 [51-169] dias. La mediana de tiempo con patisiran
hastala RMC de seguimiento fue 427 [379-581] dias. Morfol 6gicamente, el grosor septal mostro
globalmente reduccion tras un afio de tratamiento (p = 0,02; tabla); 12 pacientes mostraron reduccion del
grosor en el seguimiento (reduccién media-1,6 mm) (figura). De entre multiples pardmetros funcionales, €l
strain longitudinal global fue el Unico que mostré mejoria significativa (p = 0,03; tabla; figura). En cuanto a
andlisistisular, todos |os pacientes presentaron real ce tardio con gadolinio, en su mayoria con patrones
subendocardico (n = 9) o combinado subendocérdico-transmural (n = 8); no hubo cambios en laextension o
el patrén de realce desde € inicio hasta el seguimiento (tabla). 10 pacientes disponian de GC basal y de
seguimiento; todos mostraron captacion cardiaca grado 3 inicialmente y 2 disminuyeron agrado 2 en el
seguimiento; laratio de captacién miocardio-pulmén contralateral mostré cambios significativos (p = 0,007;
tabla), con reduccion de dicharatio en 9 de los 10 pacientes (figura).



tratamiento con patisiran

Pardmetros ventricul ares izquierdos obtenidos por resonancia
magnéticay gammagrafia cardiacas basamente y tras un afio de

‘Seguimiento

Par dametros del ventriculo izquierdo Basal p
Resonancia magnética cardiaca (n = 18)

Grosor septal, mm 16628 [158+ 3.2 0,02
Grosor lateral, mm 10,729 |10,7+34 1,0
Mas indexada, g/m2 103+ 24 100 + 26 0,3
\ olumen tele-diastélico indexado, mL/m? 84 + 21 84 + 18 0,4
\olumen tele-sistdlico indexado, mL/m? 39+ 19 38+ 15 0,8
Fraccion de eyeccion, % 56 + 12 56 + 13 1,0
Srain longitudinal global, % -11,1+£28 [119+31 0,03
Strain circunferencial global, % -129+74 142+ 34 1,0
Strain radial global, % 20,7+109 [21,3+6,1 0,5
\/olumen latido indexado, mL/m?2 45 + 11 46 + 13 0,9
indice cardiaco, mL/min/m?2 313+0,71 [3,27+0,80 0,4
Extension RTG: extenso/extension intermedia/extension baja 9/1/8 9/1/8 --
Distribucion RTG: subendocardica/transmural/mixto 11/4/3 11/4/3 --
Gammagrafia-DPD cardiaca (n = 10)

Grado de Perugini 2/3 0/10 2/8 ‘



Ratio de captacion miocardio-pulmon contral ateral 2,53+0,39 2,07+0,35 0,007

RTG: redcetardio de gadolinio; Gammagrafia-DPD: gammagrafia
con acido 3,3-difosfono-1,2-propanodicarboxilico.

Cambio en grosor septal (A), strain longitudinal global (B) y ratio de captacién cardiaca (C) tras un afio de
tratamiento con patisiran. RMC: resonancia magnética cardiaca; GC: gammagrafia cardiaca.

Conclusiones: Laterapia especifica con patisiran durante un afio en ATTRV cardiaca parece asociarse a una
sutil mejoria de parametros morfofuncionales del VI obtenidos por RMC, tales como €l grosor septal y strain
longitudinal global, y a unareduccion en la captacion cardiaca en GC. Es necesario seguir investigando |os
mecanismos subyacentes y |as implicaciones clinicas de estos hallazgos.



