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Resumen

Introduccién y objetivos. Laamiloidosis cardiaca TTR es una entidad de creciente interés debido alos
avances en su diagnostico y tratamiento. El objetivo de nuestro estudio es describir los pacientes af ectados
por esta patol ogia en nuestro medio.

M étodos: Estudio multicéntrico, transversal y retrospectivo de una cohorte de pacientes con amiloidosis
cardiaca TTR diagnosticados entre el 2010y el 2024 procedentes de 10 unidades de imagen de Andalucia. Se
analizaron variables relativas al diagndstico, tratamiento y evolucion.

Resultados: Seincluyeron 75 pacientes (80% varones, edad media 71 + 12 afnos). El 63% de |os pacientes
eran hipertensosy € 12% tenia cardiopatiaisquémica. La prevalencia de estenosis adrticafue del 17%y
hasta el 28% de |os casos presentaba diagnodstico aternativo. El 90% eran sintométicos siendo la disnealo
mas frecuente (52% clase funcional 11) seguido de la polineuropatia (22% de los casos). L os patrones

el ectrocardiograficos mas frecuentes fueron bajo voltaje (32% pacientes) y pseudoinfarto (30% casos). Se
estimo € T-Amylo Score encontrandose: 14 pacientes (18%) con un score elevado, 23 (30%) un riesgo
moderado y 35 (46%) un riesgo bajo. En el ecocardiograma, € 76% de |os pacientes tenian hipertrofia V1
asimétrica con grosor medio 17 + 3 mm y se evidencio disfuncion ventricular en el 14%. Seguin laescalade
Perugini, el 56% de los pacientes presentaban una captacion grado I11 en lagammagrafiay laresonancia (n =
30 pacientes) mostro real ce tardio en la mitad de los casos. Se realiz6 biopsia (50% endomiocardica) en 6
pacientes (8% casos). El tiempo medio desde €l inicio de laclinicahasta el diagnostico fue de 28 meses. En
el 70% de los casos (53 pacientes) se realizé estudio genético (53% positivo, 65% con mutacion Val50Met).
El 20% de los pacientes (15 casos) recibieron tratamiento con tafamidisy e 17% (13 casos) con
silenciadores génicos. Sobre los eventos, €l 43% de |os pacientes (32 casos) presentaron insuficiencia
cardiaca, 21% (16 casos) requirieron marcapasosy 4% (3 casos) fallecieron.

Conclusiones: En nuestra poblacion laamiloidosis cardiaca TTR se present con mayor frecuencia como
insuficiencia cardiaca solapandose con otras entidades. La mayoria de los casos se diagnosticaron de forma
no invasivay la causa hereditaria se confirmé en un tercio de los pacientes. A pesar de la elevadaincidencia



de eventos adversos, e uso de farmacos modificadores continda siendo limitado.



