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RESUMEN

Introduccion: Con el objetivo de establecer el diagnéstico de amiloidosis cardiaca por transtiretina (AC-TTR) en etapas precoces,
en los tltimos afos, se lograron identificar ciertas senales de alerta o “banderas rojas” para orientar la sospecha. Sin embargo,
hasta el momento, contamos con escasa evidencia acerca de la sensibilidad y especificidad diagnéstica de cada bandera roja o
de si existe alguna combinacion de variables que pueda predecir en forma confiable la presencia de AC-TTR.

Objetivo: Desarrollar un modelo de prediccién basado en variables clinicas, electrocardiograficas y/o ecocardiograficas que
permita establecer una escala de puntuacién para guiar el diagnéstico de la AC-TTR.

Material y métodos: Se analizaron las historias clinicas de 342 pacientes con centellograma cardiaco (CC) por sospecha de
AC-TTR: 171 pacientes con diagndstico positivo fueron comparados con igual namero de pacientes con diagnéstico negativo.
Se analizaron datos clinicos, electrocardiograficos y ecocardiograficos, los cuales fueron incluidos en modelos de regresion
logistica uni y multivariados. Se construy6 una escala de puntuacién de 0-8 y se generé una curva de caracteristica operativa
del receptor (ROC). Posteriormente, se calcul6 el area bajo la curva (AUC) con su IC del 95%.

Resultados: En modelos de regresion logistica uni y multivariados, se identificaron como predictores de AC-TTR: el septum
interventricular (SIV) 216 mm (OR 3,6, IC 95% 1,8-7,1), sexo masculino (OR 7,9, IC 95% 3,6-17,1), disfuncién diastélica grado
II y III con patrén de relajacién seudonormal o restrictivo (OR 12,7, IC 95% 6,1-26,3) y el antecedente de tiinel carpiano
bilateral, TCB (OR 24,4, IC 95% 6,0-97,8).

En funcién de los OR obtenidos se creé la escala de puntuacién que mostré un AUC 0,88 (IC 95% 0,84-0,91; p< 0,001) y se
identifico el valor >3, con alta sensibilidad y especificidad para predecir AC-TTR (AUC 0,82, IC 95% 0,77-0,87).

Conclusién: El modelo de prediccién obtenido permitié desarrollar una escala de puntuacién que demostr6 una alta sensibilidad
y especificidad para orientar fuertemente el diagnéstico de AC-TTR.

Palabras clave: Amiloidosis - Prealbimina - Cardiomiopatia Restrictiva - Insuficiencia Cardiaca Diastolica - Insuficiencia Cardiaca Sistolica

ABSTRACT

Background: To verify the diagnosis of transthyretin cardiac amyloidosis (ATTR-CA) in its early stages, certain warning signs or
"red flags" have been lately identified to guide suspicion. However, to date, there is little evidence regarding the diagnostic sensitivity
and specificity of each red flag or whether there is any combination of variables that can reliably predict the presence of ATTR-CA.
Objective: The aim of this study was to develop a prediction model based on clinical, electrocardiographic and/or echocardio-
graphic variables to establish a scoring scale to guide the diagnosis of ATTR-CA.

Methods: The medical records of 342 patients with cardiac scintigraphy (CS) for suspected ATTR-CA were analyzed: 171
patients with a positive diagnosis were compared with the same number of patients with a negative diagnosis. Clinical, elec-
trocardiographic and echocardiographic data were analyzed and included in univariate and multivariate logistic regression
models. A 0-8 scoring scale was built and a receiver operating characteristic (ROC) curve was generated. The area under the
curve (AUC) with its 95% CI was then calculated.

Results: The following variables were identified as predictors of ATTR-CA in univariate and multivariate logistic regression
models: interventricular septum (IVS) >16 mm (OR 3.6, 95% CI 1.8-7.1), male gender (OR 7.9, 95% CI 3.7-17.1), grade II or III
diastolic dysfunction with pseudonormal or restrictive relaxation pattern (OR 12.7, 95% CI 6.1-26.3), and history of bilateral
carpal tunnel syndrome (CTS) (OR 24.4, 95% CI 6.0-97.8).
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Based on the OR obtained, a scoring scale was created showing an AUC of 0.88 (95% CI 0.84-0.91, p<0.001), and a value =3,
with high sensitivity and specificity, was identified to predict ATTR-CA (AUC 0.82 95% CI 0.77-0.87).
Conclusions: The prediction model allowed the development of a scoring scale that demonstrated high sensitivity and specific-

ity to strongly guide the diagnosis of ATTR-CA.

Key words: Amyloidosis - Prealbumin- Restrictive Cardiomyopathy - Diastolic Heart Failure - Systolic Heart Failure

INTRODUCCION

La amiloidosis cardiaca por transtiretina (AC-TTR) es
una miocardiopatia infiltrativa, que se origina por el
deposito extracelular de amiloide, como consecuencia
de la disgregacion y/o mal plegamiento de la transti-
retina. (1)

Si bien su prevalencia continda siendo incierta, en
ciertos escenarios clinicos tales como la miocardiopatia
hipertréfica (MCH), la estenosis adrtica grave (EAo) o
la insuficiencia cardiaca con fracciéon de eyeccion ven-
tricular izquierda (FEVI) preservada (IC-FEp) suele ser
mas frecuente, con cifras entre el 13 %y el 17 %. (2-5)

En los Gltimos anos, el surgimiento del centellogra-
ma cardiaco (CC) con fosfonatos como método diag-
néstico no invasivo, junto con la aparicién de nuevos
farmacos para una terapia especifica, llevaron a un
creciente interés en esta patologia, lo que generé un
incremento notable en el diagndstico. (6)

Un gran avance en este sentido fue la determina-
cion de ciertas variables clinicas, electrocardiograficas
e imagenolodgicas como senales de alerta o “banderas
rojas” para orientar la sospecha e intentar identificar
a los pacientes en etapas mas precoces de la enferme-
dad. Sin embargo, hasta el momento, contamos con es-
casa evidencia acerca de la sensibilidad y especificidad
diagnéstica de cada bandera roja, o de si existe alguna
combinacién de variables que pueda predecir en forma
confiable la presencia de AC-TTR. (7)

Es sabido que la AC-TTR es una enfermedad len-
ta y progresiva, con un largo periodo asintomatico o
subclinico. Es justamente en estas etapas donde el
diagnoéstico precoz puede ser crucial para mejorar la
evolucién clinica y el pronéstico de quienes la pade-
cen. Lasimagenes de CC con fosfonatos son altamente
sensibles y especificas para el diagnéstico, cuando se
realizan en el contexto clinico adecuado. Sin embargo,
la delimitacién de cuédndo es apropiado realizarlo y
cuando no, sigue siendo un desafio.

Realizamos este estudio con el objetivo de desa-
rrollar un modelo de prediccién y posteriormente una
escala de puntuacion, basado en variables clinicas,
electrocardiograficas y ecocardiograficas, para orientar
el diagnoéstico precoz de AC-TTR.

MATERIAL Y METODOS

El diseno del estudio fue unicéntrico y retrospectivo. Se
analizaron las historias clinicas electronicas de 342 pacientes
remitidos a nuestro servicio entre enero de 2016 y abril de
2024, para la realizaciéon de CC con Tc99m- hidroximetilen-
difosfonato (HMDP) por sospecha de AC-TTR. Los CC con
HMDP fueron realizados acorde a las guias vigentes. Las

imagenes obtenidas fueron analizadas en forma cualitativa
segun la escala de Perugini. Se consideré diagndstico positivo
de AC-TTR a la presencia de captacién cardiaca con HMDP
grado 2 o 3 (en ausencia de cadenas livianas en suero y
orina). Se consideré diagndstico negativo para AC-TTR, la
captacion cardiaca grado 0. (8,9) Fueron excluidos del ana-
lisis aquellos pacientes sin consultas y/o estudios previos en
nuestra institucion.

Un total de 171 pacientes con diagnéstico positivo de
AC-TTR, fueron comparados con igual nimero de pacientes
con diagnéstico negativo, seleccionados al azar de un total
de 564 CC con HMDP con captacién grado 0 de nuestra
base de datos. Las poblaciones no fueron emparejadas por
sexo ni por edad, ya que ambas variables demostraron ser
predictoras en otras escalas de puntuacién previamente
publicadas.

Se analizaron en ambos grupos datos clinicos, electrocar-
diograficos y ecocardiograficos. Todas las banderas rojas fue-
ron incluidas, a excepcion de proteinuria, strain longitudinal
global y realce tardio con gadolinio, que fueron excluidas del
analisis por alta pérdida de datos.

Definicién de variables

Se definié al patrén de relajaciéon del ventriculo izquierdo
de acuerdo con los siguientes pardmetros ecocardiograficos:
(10,11)

-disfuncién diastélica grado I: relacion E/A <0,8 + Onda E
<50 cm/s, y la ausencia de 2 o 3 de los siguientes parametros:
(a) relacion E/e’ > 14, (b) velocidad del jet de insuficiencia
tricuspidea (IT) > 2,8 m/s, y (¢) volumen de la auricula iz-
quierda (Al) indexado > 34 mL/m?

-disfuncién diastélica grado II: relacién E/A < 0,8 + Onda
E > 50 cm/s, o relacién E/A > 0,8y < 2,y lapresenciade 203
de los parametros (a), (b) y (c) citados en el apartado anterior;

- disfuncién diastélica grado III: relacién E/A > 2

- disfuncion diastélica indeterminada cuando no cumple
con los criterios antes mencionados.

Se defini6 hipertrofia del septum interventricular (SIV) al
espesor del tabique interventricular medido en diastole > 12
mm (12), y tinel carpiano bilateral (TCB) a los antecedentes
quirurgicos o a la presencia de sintomas actuales compatibles
con dicho sindrome. (13)

El patron de seudoinfarto se definié como la presencia
de complejos QS en las derivaciones V1-V2, en ausencia de
antecedente de infarto de miocardio, y microvoltaje a la pre-
sencia de complejos QRS < 5mV en derivaciones frontales o
< 10mV en las precordiales.

Analisis estadistico

Las variables cuantitativas se expresaron como mediana
con su correspondiente rango intercuartilico (RIC) y fueron
comparadas con prueba de Mann-Whitney. Las variables cua-
litativas se expresaron como porcentaje y fueron comparadas
mediante test de chi cuadrado multiple.

Todos los datos recopilados fueron incluidos en modelos de
regresion logistica univariada. Las variables que mostraron
significacion estadistica fueron posteriormente incluidas en
modelos de regresion logistica multivariada para evaluar su
valor predictivo en el diagnéstico de AC-TTR.
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Las variables identificadas como predictoras en los
modelos multivariados se utilizaron para construir una
escala de predicciéon con una puntuacién de 0-8. Segin
los OR obtenidos, se asigné 1 punto para los OR entre 1
y <7; 2 puntos para los OR comprendidos entre 7y 21,y
3 puntos para los OR >21.

La calibracion de la muestra fue evaluada por la prueba es-
tadistica de Hosmer-Lemeshow. Para determinar la capacidad
predictiva de la escala, se generé una curva de caracteristica
operativa del receptor (ROC) y como medida de discriminacién
se calculé el area bajo la curva (AUC) con su IC del 95 %.

Se estableci6 el nivel de significacién estadistica como
p <0,05.

El software utilizado fue SPSS Statistics version 26.

Consideraciones éticas
El estudio fue aprobado por el Comité de Investigacién de
nuestra institucion y por un Comité de Etica independiente.

RESULTADOS

Enla Tabla 1 se resumen las caracteristicas basales de
ambos grupos con las variables incluidas en el anélisis
univariado.

En el grupo AC-TTR fueron significativamente
mas prevalentes el sexo masculino, la incidencia de
TCB, la polineuropatia periférica, el bloqueo auriculo-
ventricular y el patrén de disfuncién diastdlica grado
IT o III. En el grupo sin AC-TTR fueron mas significa-
tivamente mas prevalentes la diabetes, el tabaquismo,
los antecedentes coronarios, la IC con FEVI >50 %, la
dilatacion marcada de la Al, y la EAO grave.

También se observaron diferencias estadisticamen-
te significativas en el espesor del SIV: la mayoria de
los pacientes sin AC-TTR tenian un espesor < 12mm
oentre 12 y 16mm, con una mediana de 13,3 mm (RIC
12,6-14,1), mientras que en el grupo con AC-TTR la
mayoria mostré un espesor del SIV >16mm, con una
mediana de 16,6 mm (RIC 16,1-17,2).

En nuestro analisis, el microvoltaje y el patrén de
seudoinfarto (variables predictoras de AC-T'TR en otros
modelos) no mostraron diferencias significativas entre
ambos grupos.

No tuvimos pacientes con captacién cardiaca grado
1, ni pacientes con captacién grado 0 y cadenas livianas
en suero y orina positivas.

Dentro del grupo con AC-T'TR positiva, 13 pacientes
(8 %) tenian un espesor del SIV > 12mm sin ninguna
bandera roja. Otros 3 pacientes (2 %) si bien tenian
banderas rojas, no presentaban espesor del SIV aumen-
tado y, ademas, un paciente no presentaba ninguna de
las dos condiciones.

Cuatro pacientes presentaron prueba genética positiva
(AC-TTR hereditaria), siendo la mutacién mas frecuente la
Val50Met y s6lo uno de ellos present6 la variante Val142Ile.

En la Tabla 2 se presenta el andlisis multivariado de
las variables significativas en el analisis univariado. En
la Tabla 3 se muestran las variables que se identificaron
como predictores de AC-TTR en el andlisis multivariado
y el puntaje asignado a cada una de ellas, para la confec-
cion de nuestra escala de prediccion (score deteCTTAR).

En el andlisis de la curva ROC la escala mostré un
AUC 0,88 (IC 95 % 0,84-0,91, p < 0,001) (Fig. 1A). Se
identificé el valor >3 como el de mejor combinaciéon
de sensibilidad y especificidad para predecir AC-TTR,
conun AUC 0,82 (IC95 % 0,77-0,87) (Fig. 1By C), con
OR 22,9 (IC 95 % 12,3-42,5 p <0,001) para padecer la
enfermedad.

No se evidenciaron diferencias significativas en la
cantidad de banderas rojas presentes entre los grupos,
ni que un mayor ntmero de ellas conlleve un mayor
riesgo de padecer AC-TTR.

DISCUSION

En nuestro trabajo, el sexo masculino, el espesor del
SIV >16 mm, la disfuncién diastélica grado I o ITI (tam-
bién conocidos como patrén de relajacién seudonormal
o restrictivo) y el TCB, fueron predictores de AC-TTR.

La falta de diferencias en la cantidad de banderas
rojas entre los pacientes con y sin la patologia confirma
la baja especificidad que presentan estas condiciones
para arribar al diagnéstico.

En los dltimos anos, fueron publicadas dos escalas
de puntuacion para el diagnéstico precoz de AC-TTR.
Una de ellas (ATTR- CM score) realiz6 la busqueda de
AC-TTR entre pacientes con hipertrofia del SIV e IC
con FEVI >40 %. (14)

Sin embargo, segin nuestros resultados, del total de
los pacientes con diagnéstico positivo de AC-T'TR, sélo
44 pacientes (26 %) presentaban IC- FEp, 73 pacientes
(42 %) no mostraban signos/sintomas de IC, mientras
que 54 (32 %) tenian FEVI disminuida.

Si bien es sabido que la AC- TTR es una patologia
relacionada histéricamente con la IC-FEp, cabe re-
cordar que la evolucién natural de la enfermedad sin
tratamiento especifico, lleva al deterioro progresivo de
la histoarquitectura y funcién miocardica. Inicialmen-
te, el deposito aislado de fibrillas de amiloide afecta la
funcién diastélica, pero posteriormente, con la acu-
mulacién excesiva se afecta el acople de las unidades
sarcoméricas y ello afecta la funcién sistélica. (15)

Por lo tanto, en nuestro trabajo el hallazgo de pa-
cientes con FEVI disminuida, podria ser consecuencia
de la evolucién natural de la enfermedad (y por ende, un
diagnéstico realizado en forma tardia) o podria deberse
en algunos casos, a la coexistencia de otras patologias.
Es importante recalcar que dentro de este subgrupo de
pacientes, el 21 % presentaba antecedentes coronarios.
Esto remarca que la basqueda de AC-TTR no solo debe
centrarse en miocardiopatias de etiologia inexplicable,
ya que la coexistencia con miocardiopatia isquémico-
necrotica puede ser frecuente.

En la otra escala (T-Amylo score), para realizar la
determinacién de riesgo de presentar AC- TTR, los
pacientes debian presentar como condiciéon necesaria
un SIV>12 mm asociado a una o méas banderas rojas.
(16) Sin embargo, en nuestro trabajo, 17 pacientes
(10 %) con diagnostico de AC-T'TR, no tenian aumento
del espesor del SIV o banderas rojas.
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Tabla 1. Caracteristicas basales de ambos grupos y variables analizadas en el modelo univariado

no AC-TTR
(n=171)

AC-TTR: amiloidosis cardiaca por transtiretina; Al: auricula izquierda; BAV: Bloqueo auriculo-ventricular; BCRD: bloqueo completo de rama derecha; BCRI:

bloqueo completo de rama izquierda; EAo: estenosis adrtica; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; MCP: marcapasos;
SIV:septum interventricular; TCB: tunel carpiano bilateral

*se sefalan las banderas rojas.

+ en pacientes previamente hipertensos o que ya no requieren medicacion antihipertensiva.
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Variable OR IC 95% p Tabla 2. Analisis multivariado
Sexo masculino 7.9 (3,6-17,1) <0,001
TCB 24,4 (6,0-97,8) <0,001
FEVI >50% 1,2 (0,4-4,2) 0,682
BAV 0,6 (0,1-3,1) 0,632
SIV=16mm 3,6 (1,8-7,1) <0,001
Al dilatacion severa 0,1 (0,1-0,2) 0,042
EAo grave 0,1 (0,1-0,4) <0,001
Patron de relajacién normal 0,3 (0,1-0,8) 0,014
Patrén de relajacion prolongado 2,6 (0,9-7,3) 0,076
Patrén de relajacion seudonormal 4.1 (1,2-12,9) 0,017
Patron de relajacion restrictivo 10,3 (7,2-23,4) 0,034
Patron de relajacién indeterminado 0,2 (0,1-1,22) 0,083
Al: auricula izquierda ;BAV: Blogqueo auriculo-ventricular; EAo: estenosis adrtica; FEVI: fraccion de eyeccion del ven-
triculo izquierdo; SIV:septum interventricular; TCB: tunel carpiano bilateral

Tabla 3. Variables identificadas
Variable Puntos Prediccion OR (IC 95%) p como predictores en el score
MasCulino 2 puntos — 7,9 (3,6-17,1) <0,001 deteCTTAR
TCB 3 puntos —_— 24,4 (6,0-97,8) <0,001
AumenTo del espesor SIV2 16mm 1 puntos o 3,6 (1,8-7,1) <0,001
PAtron de Relajacion i 12,7 (6,1-26,3) <0,001
seudonormal o restrictivo 2 puntos ™ @ @ = m

SIV: septum interventricular; TCB: tunel carpiano bilateral

Fig. 1. (A) Curva ROC del modelo de prediccion; (B) Sensibilidad, especificidad y AUC segun cada puntaje; (C) Curva ROC del valor 3 en
la escala de puntuacion. AUC: area bajo la curva

PUNTOS | SENSIBILIDAD | ESPECIFICIDAD AUC IC 95%
>0 100% 0%% 0,5 (0,43- 0,56) B
21 97% 33% 0,65 (0,59-0,70)
22 96% 38% 0,67 (0,61-0,73)
>3 76% 85% 0,82 (0,77-0,87)
24 62% 95% 0,79 (0,74-0,84)
>5 44% 96% 0,71 (0,66-0,77)
26 17% 100% 0,58 (0,52-0,64)
27 13% 100% 0,56 (0,50-0,62)
8 6% 100% 0,52 (0,46-0,59)
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08 08
3 os 3 o
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Si bien la presencia de AC-T'TR en pacientes que no
presentan engrosamiento del SIV no esta tan amplia-
mente difundida, un trabajo encontr6 una prevalencia
de la enfermedad del 5 % en pacientes con IC-FEp y
SIV <12 mm. (17) Esto podria explicarse de manera
analoga a lo que ocurre con la cascada isquémica, en
que los métodos moleculares pueden detectarla incluso
antes de que se hagan evidentes cambios en el electro-
cardiograma, alteraciones de la motilidad o sintomas.

Ambos fenémenos (isquemia miocardicay AC-TTR)
tienen un largo periodo subclinico, en el cual el diagnés-
tico precoz es fundamental para cambiar el prondstico
de la enfermedad. (18)

Posiblemente, en el caso de la AC-TTR, si espe-
ramos a reunir mas condiciones de sospecha (mayor
espesor del SIV o mayor nimero de banderas rojas),
el diagnéstico se logre con la enfermedad mas avan-
zada y con un dafo miocardico ya establecido. A esto
debe sumarse que los nuevos farmacos aprobados en
nuestro pais no remueven los depdsitos miocardicos
de amiloide, sino que estabilizan a la molécula de TTR
para evitar su disgregacion, evitando asi su mayor
acumulacién. Todo esto nos lleva a la necesidad de
tratar de establecer un diagnéstico precoz, incluso

antes de que se haga evidente el aumento del espesor
del SIV. (19)

De manera que el score deteCTTAR podria resultar
mas abarcativo que el T-Amylo score y el ATTR-CM
score, ya que pudo discriminar el riesgo entre los pa-
cientes de padecer AC-TTR, independientemente de si
cumplian o no con las senales de alarma clésicas para
la sospecha y del valor de la FEVI (Fig. 2 y 3).

Es sabido que el CC con fosfonatos presenta una
alta sensibilidad y especificidad para el diagnéstico no
invasivo de AC-TTR. Sin embargo, no existe actual-
mente acuerdo en la bibliografia acerca de cuando es
apropiado realizarlo.

Algunas guias proponen que debiera llevarse a cabo
directamente en ciertos escenarios clinicos, sin necesidad
de aplicar escalas de puntuacion que determinen el riesgo
de cada paciente. Para otras el CC deberia solicitarse solo
ante la existencia de aumento del espesor del SIV asociada
auna o mas banderas rojas, IC-FEp o EAo grave. (20-23)

Si bien entre los pacientes mayores de 65 anos
con IC-FEp y EAo grave es mas frecuente encontrar
AC-TTR que en la poblacién general, estas variables
no mostraron por si solas, ser predictores de la enfer-
medad. (2-5, 24-26)

Fig. 2. Pacientes sin aumento del espesor del SIV con diagndstico de AC-TTR. El paciente 1 ademas, no presentaba banderas rojas y el
paciente 2 presentaba dos banderas rojas. Se compararon las tres escalas de puntuacion para evaluacién de riesgo de padecer AC-TTR.
Tanto en el T-Amylo score como en el ATTR-CM score no es posible determinar el riesgo debido al SIV < 12 mm. Mientras que el score
deteCTTAR, identifico a ambos pacientes como alto riesgo de padecer la enfermedad.

SIV< 12 mm con o sin »

{

SIV 11mm. FEVI 53%
PR seudonormal

No se puede calcular
SIV<12mm

No se puede calcular
' Lid SIV < 12mm
PR pseudonormal |

| 4 puntos: alto riesgo

Peruginigrado 3

Antecedentes en comun:

Paciente 1 « HTA Paciente 2
83 afios * EXTBQ 74 afios
IAM previo FA paroxistica
Enf renal crénica » » ICCF -l
TCB operado

S No se puede calcular

score deteCTTAR

[ ATTR-CM score —\

\

SIV 10mm. FEVI 59%

No se puede calcular

SIV<12mm
; PR normal
° 5 puntos: alto riesgo
= * A ty '

[

Perugini grado 3

FA: fibrilacioén auricular; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; HTA: hipertension arterial; IAM: infarto agudo de miocardio; IC: insuficiencia
cardiaca; PR: patron de relajacion; SIV: septum interventricular; TCB: tunel carpiano bilateral; susp: suspendida
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En cuanto al espesor del SIV, no cabe duda de
que si esta gravemente aumentado, la diferencia que
pudiera existir en la medicién entre diferentes ope-
radores o equipos no tendria demasiada repercusion.
Sin embargo, en valores cercanos a 12mm, un error en
la medicion (por mala técnica, mala ventana actstica
o poca experiencia del operador) segtin las escalas de

puntuacién vigentes hasta el momento, significaria
descartar la sospecha diagnéstica de AC-TTR.
Previamente a los scores ATTR-CM y T-Amylo, se
publicaron otros modelos de prediccién pero que, a
diferencia de éstos, s6lo incluian parametros ecocardio-
gréaficos y/o electrocardiograficos. (27,28) Sin embargo,
en nuestro trabajo, la mayoria de las variables incluidas

Fig. 3. Pacientes con aumento del espesor del SIV y 4 banderas rojas. Se compararon las tres escalas de puntuacion para evaluacion de
riesgo de padecer AC-TTR. En el caso del paciente 1 (AC-TTR negativo), el T-Amylo score predijo un riesgo intermedio de padecer la
enfermedad, el ATTR-CM score un riesgo alto, mientras que el score deteCTTAR, bajo riesgo. En el caso del paciente 2, el T-Amylo score
y el score deteCTTAR predijeron un alto riesgo de padecer la enfermedad mientras que el ATTR-CM score no pudo aplicarse por el grado

de deterioro de la FEVI.

SIv212mm+ 4 »

(

Moderado riesgo

> 6 puntos:
Alto riesgo

PR monofasico !
2 puntos: bajo riesgo

Perugini grado 0

e

¥
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IAM previo . Implante de MCP TCB operado
Polineuropatia periférica . HTA HTA (susp
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L e
{ ATTR-CM score —\

\

SIV 20mm. FEVI 35%

93.86%

No se puede calcular
FEVI <40%

! PR monofésico

____ score deteCTTAR ___ 6 puntos: alto riesgo

Perugini grado 3

EAO: estenosis aortica; FA: fibrilacion auricular; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; HTA: hipertension arterial; IAM: infarto agudo de mio-
cardio; IC: insuficiencia cardiaca; MCP: marcapasos; PR: patrén de relajacion; SIV: septum interventricular; TCB: tunel carpiano bilateral; susp: suspendida

Fig. 4. Algoritmo diagndstico propuesto segun el score deteCTTAR
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AC-TTR: amiloidosis cardpiaca por transtiretina; SIV: septum interventricular
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en estos modelos, no resultaron predictores de AC-TTR,
a excepcion del patron de relajacion y el espesor del SIV.

En cuanto a los antecedentes clinicos, incluidas las
banderas rojas tales como disautonomia, polineuropa-
tia periférica, hipotensién-normotension, etc., el inico
que mostro relacion con el diagnéstico fue padecer TCB.

En nuestro score una puntuacién =3 aumenta
considerablemente el riesgo de padecer AC-TTR, por
lo que solo en estos casos estaria indicado realizar un
CC con fosfonatos. En aquellos pacientes con un pun-
taje entre 0-2, no seria necesario realizarlo, debiendo
considerarse un diagnéstico alternativo (Fig. 4). Si la
sospecha clinica persiste, podria optarse por realizar
una resonancia magnética cardiaca, ya que su alto
valor predictivo negativo, descartaria finalmente la
enfermedad.

Segtn nuestra escala, la sola presencia de TCB (3
puntos), seria condicién suficiente para solicitar un
CC con fosfonatos. En estos casos en particular, debe
considerarse el tiempo desde el diagnéstico y/o cirugia,
ya que la infiltracién del nervio mediano por amiloide
suele preceder a la afectacion cardiaca en 5 a9 anos. De
manera que un CC negativo puede no excluir la enfer-
medad si fue realizado en forma temprana, por lo que
seria adecuado un seguimiento cardiolégico estricto. (29)

Debe destacarse que el mayor desafio que encuen-
tran todas las escalas de puntuacién para AC-TTR son
los pacientes con MCH. En el diagnéstico diferencial
con esta entidad, la experiencia del médico a la hora
de la sospecha resulta fundamental, ya que la epide-
miologia, los antecedentes familiares y la mayoria de
las veces el electrocardiograma, pueden contribuir a
diferenciarlas, sin necesidad de aplicar las escalas.

El score deteCTTAR constituye la primera escala
parala prediccién de AC-TTR desarrollada con pacien-
tes de nuestro pais. Puede ser aplicado en el consultorio
a cualquier paciente sin la necesidad de esperar a reunir
condiciones (banderas rojas) que puedan demorar el
diagnostico, utilizando datos extraidos del interroga-
torio y de un ecocardiograma basal.

Limitaciones
El disefio del estudio fue unicéntrico, retrospectivo, con
una base de datos relativamente pequena, por lo que
podria existir un sobreajuste del modelo.

El bajo niimero de pacientes genera que los IC
95 % de algunos predictores sean muy amplios, lo cual
implica menor precisién en la prediccion.

Si bien nuestros datos son alentadores, requieren
de una validacién externa en el futuro con una muestra
mayor de pacientes.

CONCLUSIONES

La presencia de un aumento del espesor del SIV aso-
ciado a una o méas banderas rojas no fue condicién
necesaria para el diagnéstico de AC-TTR.

El modelo de prediccion obtenido permitié desarro-
llar una escala de puntuacién que demostré una alta

sensibilidad y especificidad para orientar fuertemente
el diagnéstico de AC-TTR.

Una puntuacién =3 en el score deteCTTAR, aumen-
ta considerablemente el riesgo de padecer AC-TTR.
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