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o Ut
Aporte de la centellografia con
trazadores tecneciados fosfatados al
diagnostico de amiloidosis cardiaca

Dres. Fernando Mut', Mario Beretta?

Resumen

Las amiloidosis son enfermedades causadas por el depésito patolégico extracelular de un material proteico fibrilar
e insoluble denominado amiloide, que puede estar vinculado a cadenas livianas (AL) o transtirretina (T'TR). La
amiloidosis cardiaca provoca una cardiomiopatia restrictiva de caracter progresivo caracterizada por falla cardiaca
con funcién sistélica relativamente preservada, que se asocia a elevada mortalidad. Aunque el diagndstico definitivo
tradicionalmente se basa en la biopsia endomiocardica, los avances en imagenologia han mejorado su abordaje y la
reciente introduccién de terapias especificas permiten augurar cambios significativos en el pronéstico. El tratamien-
to difiere segun el tipo de amiloide involucrado y su resultado depende de la instauracién precoz de este, por lo cual
resulta esencial un diagndstico preciso y temprano. El centellograma cardiaco con fosfatos marcados (99mTec-PYP u
otros), ampliamente disponible y de relativo bajo costo, se considera en la actualidad como una “biopsia molecular
no invasiva” para el diagnéstico de la amiloidosis tipo ATTR, que debe ser usado en conjunto con la investigacién de
proteinas monoclonales en pacientes con sospecha clinica de la enfermedad.
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Contribution of scintigraphy with technetium phosphated tracers to the diagnosis of
cardiac amyloidosis
Abstract

Amyloidoses are diseases caused by the extracellular deposition of a fibrillar and insoluble protein material called
amyloid, which can be linked either to light chains (AL) or transthyretin (TTR). Cardiac amyloidosis causes a pro-
gressive restrictive cardiomyopathy characterized by heart failure with relatively preserved systolic function, which
is associated with high mortality. Although a definitive diagnosis is traditionally based on endomyocardial biopsy,
advances in cardiac imaging have improved its approach, and the recent introduction of specific therapies predicts
significant changes in prognosis. Since treatment differs according to the type of amyloid involved and the results
depend on a prompt implementation, an accurate and early diagnosis is essential. Cardiac scintigraphy with labeled
phosphates (99mTc-PYP or others), widely available and relatively inexpensive, is currently considered a “noninva-
sive molecular biopsy” for the diagnosis of ATTR type amyloidosis, which should be used in conjunction with inves-
tigation of monoclonal proteins in patients with clinical suspicion of the disease.

Key words: CARDIAC AMYLOTIDOSTS
CARDIOMYOPATHY
DIAGNOSIS
SCINTIGRAPHY

1. Servicio de Medicina Nuclear, Hospital Italiano. Montevideo, Uruguay.

2. Servicio de Medicina Nuclear, Asociacién Espanola. Montevideo, Uruguay.
Correspondencia: Dr. Fernando Mut. Correo electrénico: mut.fer@gmail.com
Los autores declaran no tener conflictos de intereses.

Recibido Oct 27, 2021; aceptado Mar 7, 2022



Aporte de la centellografia con trazadores tecneciados fosfatados al diagndstico de amiloidosis cardiaca
Fernando Mut, Mario Beretta

Revista Uruguaya de Cardiologia
Volumen 37| n° 1| Marzo 2022

Contribuicao da cintilografia com tracadores fosfatados com tecnécio para o diagndstico de
amiloidose cardiaca

Resumo

As amiloidoses sao doengas causadas pela deposi¢io patoldgica extracelular de um material proteico fibrilar e insold-
vel, denominado amiloide, que pode estar ligado a cadeias leves (AL) ou transtirretina (TTR). A amiloidose cardiaca
causa cardiomiopatia restritiva progressiva caracterizada por insuficiéncia cardiaca com funcio sistdlica relativa-
mente preservada, que estd associada a alta mortalidade. Embora o diagnéstico definitivo seja tradicionalmente
baseado na bidépsia endomiocardica, os avangos nos exames de imagem aprimoraram sua abordagem e a recente
introducdo de terapias especificas pode predizer mudancas significativas no prognéstico. O tratamento varia de
acordo com o tipo de amiloide envolvida e seu resultado depende do inicio precoce, por isso um diagndstico preciso e
precoce é essencial. A cintilografia cardiaca com fosfatos marcados (99mTc-PYP ou outros), amplamente disponivel
e relativamente econdmico, é atualmente considerada uma “biépsia molecular ndo invasiva” para o diagnéstico de
amiloidose do tipo ATTR, que deve ser usada em conjunto com a investigagao de proteinas monoclonais em pacientes

com suspeita clinica da doenga.

AMILOIDOSE CARDIACA
CARDIOMIOPATIA
DIAGNOSTICO
CINTILOGRAFIA

Palavras chave:

Introduccion

La amiloidosis cardiaca (AC) es una cardiomiopa-
tia (CM) restrictiva causada por el depésito extra-
celular de un material proteico fibrilar patolégico
insoluble (amiloide). Estas proteinas poseen una
estructura inestable que provoca anomalias en
su plegamiento, facilitando su agregacion y depo-
sito en los tejidos”. M4s de 30 proteinas pueden
formar fibrillas amiloides in vivo por errores de
plegamiento, y en consecuencia se ha acorda-
do basar la clasificacion de la AC en su proteina
precursora. La AC es causada fundamentalmen-
te por dos tipos de proteinas, que confieren a la
enfermedad diferente expresion clinica y pronds-
tico: a) por cadenas livianas de inmunoglobulina
monoclonal (amiloidosis tipo AL) debido a una
proliferacién anormal de células plasmaticas, que
ocurre por igual en ambos sexos; b) por transti-
rretina (amiloidosis tipo ATTR), una proteina
sintetizada principalmente por el higado (antes
llamada prealbiimina) que circula como un tetra-
mero estable cumpliendo un importante papel en
el transporte de la hormona tiroidea y del retinol
(vitamina A) y participa en la regeneracién neu-
ronal y crecimiento axonal. La ATTR puede ser de
tipo hereditaria o variante (ATTRv) como rasgo
autosémico dominante causado por mutaciones
patogénicas en el gen de la TTR, o bien de tipo
wild type o salvaje (ATTRwt), de aparicién espon-
tanea, antes conocida como amiloidosis senil, de
franca predominancia masculina®. Por razones
aun no aclaradas, en la ATTRwt la estabilidad de
los tetrameros de TTR se ve afectada en ausencia
de mutaciones genéticas, produciéndose monéme-
ros y oligbmeros con toxicidad tisular. A su vez, de
la mutaciéon ATTRv se han identificado un cente-

nar de subtipos que pueden afectar el miocardio
en diferente grado®?. La proteina ATTR (ya sea
ATTRv o ATTRwt) puede infiltrar otros 6rganos,
mas a menudo el sistema nervioso auténomo y
periférico, aunque la afectacién cardiaca cons-
tituye el principal determinante pronéstico. La
mediana de supervivencia después del diagnésti-
co de AC en pacientes no tratados es de 2,5 afios
para la ATTRv y de 3,6 afos para la ATTRwt®?.
La importancia de diferenciar la CM tipo ATTR
(CM-ATTR) de la variedad AL (CM-AL) radica
fundamentalmente en el enfoque terapéutico, en
el prondstico y en la eventual necesidad de consejo
genético.

Revision del tema

¢Por qué investigar la amiloidosis cardiaca?

En los ultimos afos, el interés por el diagndsti-
co de la CM-ATTR ha crecido como resultado de
tres dreas de avance relativamente simultaneas.
En primer lugar, las nuevas técnicas de imagen
permiten casi siempre un diagndstico no invasivo
preciso de la CM-ATTR sin la necesidad de biop-
sia endomiocardica, considerada el “estandar de
oro”. En segundo lugar, varios estudios observa-
cionales indican que la CM-ATTR es mucho més
prevalente de lo que antes se creia, en especial
en adultos mayores con IC y FEVI relativamente
preservada (HFpEF) y en pacientes candidatos
a reemplazo valvular adértico transcatéter®®. En
tercer lugar, sobre la base del conocimiento de
los mecanismos de formacién del amiloide, se
han desarrollado y recientemente aprobado para
uso clinico algunas terapias farmacoldgicas espe-
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Tabla 1. Cudndo sospechar amiloidosis cardiaca®.

Grosor parietal VI > 12 mm
+
al menos una de las siguientes

“banderas rojas”

Insuficiencia cardiaca en mayores de 65 afos

Estenosis aértica en mayores de 65 afnos

Hipo o normotensién en paciente previamente hipertenso
Disfuncién autonémica

Polineuropatia periférica

Proteinuria

Equimosis facil o espontdnea

Sindrome del tinel carpiano bilateral

Rotura del tendén del biceps

LGE o aumento del ECV en cardiorresonancia

Strain longitudinal reducido con preservacién apical en ECO
Relacion voltaje QRS/MVI reducida

Ondas Q de pseudoinfarto

Alteraciones de la conduccién AV

Historia familiar

LGE: realce tardio de gadolinio; ECV: volumen extracelular; MVI: masa ventricular izquierda.

score

0 = Ausencia de captacion
1 = Captacion leve (< hueso)
2 = Captacién moderada (= hueso)

3 = Captacion severa (> hueso)

Figura 1. Escala de Perugini segin la captacion miocardica relativa al hueso. En ausencia de cadenas livianas, una

captacién grado 2 o 3 es patognomonica de CM-ATTR.

cificas muy promisorias. Debido a que estas tera-
pias para la CM-ATTR son més efectivas cuando
se administran antes de la aparicién de sinto-
mas significativos de disfuncién cardiaca (clase
III-IV de la NYHA), la identificacién temprana
mediante pruebas no invasivas resulta esencial.

En adicién, los farmacos de uso habitual en la
insuficiencia cardiaca, como los IECA, ARAII,
betabloqueantes e incluso los calcioantagonistas,
suelen ser muy mal tolerados por los pacientes
con AC?y, en consecuencia, el plan terapéutico
debe modificarse.
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Tabla 2. Causas de falsos positivos para diagndstico de CM-ATTR con 99mTc-fosfatos.

Miocarditis aguda
Cardiotoxicidad (QT, HCQ,
Trauma toracico (contusién
Captaciéon miocardica . . . .
Cardioversién eléctrica reci
Takotsubo

Miocardiopatia chagésica
Miocardiopatia hipertréfica

Miocardiopatia alcohdlica

Hipercalcemia

Amiloidosis AL raras (AApoAl, AApoAll, ApoAIV, AB2M)

Cardiopatia isquémica (IAM < 4 semanas)

amitriptilina, irradiacién)
cardiaca)

ente

Captacién extramiocardica

Pool sanguineo

Fracturas costales/esternén

Calcificaciones valvulares/pulmonares/partes blandas

QT: quimioterapia; HCQ: hidroxicloroquina.

- -

Figura 2. Indice C/CL. Se mide la actividad (cuentas) en
el area cardiaca (C) y se divide por la registrada en un
4rea en espejo sobre el hemitérax contralateral (CL).
Un valor > 1,5 a una hora posinyecciéon 0 > 1,3 a las 3
horas sugiere ATTR.

Reconocimiento de la CM-ATTR

Histéricamente, la CM-ATTR se ha considerado
una enfermedad rara, aunque atn es dificil esti-
mar su prevalencia real, dado que no se reconoce
lo suficiente y los registros son muy limitados. Se
han propuesto varias explicaciones potenciales,
incluida la falsa percepcién de que el diagnésti-
co de CM-ATTR solo se puede realizar en centros
especializados mediante biopsia endomiocérdica;
la atribucién de los signos y sintomas del pacien-
te al mero envejecimiento bioldgico; la confusién
con cuadros relativamente més frecuentes como

la miocardiopatia hipertréfica o la hipertensiva;
y, hasta hace poco, la ausencia de tratamientos
modificadores de la enfermedad, lo que restaba
relevancia a la necesidad de alcanzar un diagnés-
tico preciso. Sin embargo, se ha demostrado de-
posito miocardico de ATTR hasta en 16% de los
pacientes con estenosis adrtica degenerativa y en
13-17% de los sujetos mayores masculinos hospi-
talizados con HFpEF®9, Se ha reportado que casi
1 de cada 4 hombres mayores de 80 afnos falleci-
dos por cualquier causa tienen evidencia de ami-
loide cardiaco en la autopsia, aunque se desconoce
la significacién clinica de los depdsitos de grado
leve™. Se considera que las tasas de incidencia y
prevalencia de AC estdn en aumento, sobre todo
entre hombres mayores de 75 afos; esta tendencia
podria explicarse por una mayor conciencia sobre
la enfermedad y, posiblemente, por un creciente
uso de nuevas técnicas de imagen en la préctica
clinica®.

Diagnostico

Debido a que se trata de una enfermedad infil-
trativa multisistémica con depdsito de amiloide
en tejidos extracardiacos, los pacientes con AC
presentan a menudo una constelacion de signos y
sintomas que conducen a sospecharla, en especial
cuando se asocian a ciertos hallazgos imagenold-
gicos y electrocardiograficos (“banderas rojas”)®.
La presencia de un ventriculo izquierdo con pa-
redes engrosadas, sumado a una o mas de estas
“banderas rojas”, debe orientar hacia una posible
AC, como se expresa en la tabla 1. Una vez sospe-
chada la AC desde el punto de vista clinico, debe
obtenerse un diagnéstico definitivo oportuno, ya
que la evolucién del paciente depende en gran
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Figura 3. A) Imagen planar de térax que muestra captacion de 99mTc-PYP en el area cardiaca, en forma difusa (Peru-
gini 1 2). B) SPECT/CT en plano transaxial confirma que la captacién corresponde al pool sanguineo y no a la pared
miocardica (negativo para ATTR). C) Captacién cardiaca relativamente definida en la imagen planar (Perugini 2). D)
SPECT/CT demuestra claramente la captacién miocardica (cortesia Dr. Gabriel Grossman, Porto Alegre).

medida del inicio temprano de la terapia. Los mé-
todos auxiliarles como el ECG, el ecocardiograma
(ECO), la cardiorresonancia (CR) y la medicina
nuclear (MN), junto con los datos de laboratorio,
permiten confirmar el diagndstico y eventualmen-
te diferenciar la variedad responsable.

Aporte de la medicina nuclear

A diferencia de los otros métodos, la imagen a tra-
vés de la MN (centellograma cardiaco con fosfatos
marcados) permite casi siempre diferenciar entre
los dos tipos mas comunes de amiloidosis sin nece-
sidad de recurrir a la biopsia endomiocardica, por
lo cual hoy se considera equivalente a una biopsia
molecular®?,

Radiotrazadores

La imagen cardiaca con trazadores de afinidad
Osea (varios de ellos de utilizacién habitual para
centellografia d6sea) fue empleada décadas atras
para el diagndstico de infarto de miocardio, por
la avidez de estos radiofarmacos por los depositos

tempranos de calcio en el tejido necrdtico. Aun-
que cay6 en desuso ante la apariciéon de métodos
mas precisos. Algunos estudios ya demostraron
entonces captacién miocardica en la AC, aunque
su utilidad clinica fue escasamente investigada®V.
Mais recientemente, varios investigadores confir-
maron la capacidad de los difosfonatos marcados
con 99mTec para unirse al amiloide tipo ATTR, lo
cual condujo al renacimiento de la imagen cente-
llografica y su inclusién en los algoritmos diagnds-
ticos de la AC. Tres radiotrazadores con afinidad
6sea pueden ser empleados con este propdsito: el
99mTe-pirofosfato (99mTec-PYP), el 99mTe-acido
difosfonol,2propanodicarboxilico (99mTec-DPD) y
el 99mTec-hidroximetilendifosfonato (99mTc-HM-
DP). El 99mTc-metilendifosfonato (99mTe-MDP),
ampliamente utilizado en la actualidad para cen-
tellografia dsea, ha mostrado menor sensibilidad,
y no se considera, por tanto, el trazador de prefe-
rencia para identificar CM-ATTR"?. El mecanismo
de captacién de los trazadores fosfatados en la AC
no se encuentra totalmente dilucidado, aunque se
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cree vinculado a la presencia de calcio en los de-
pésitos fibrilares®1?, en especial en la variedad
ATTR. Sin embargo, si bien se ha demostrado en
biopsias endomiocardicas de CM-ATTR una mayor
densidad de microcalcificaciones en comparacién
con la CM-AL, algunos casos de AL pueden exhibir
una densidad similar a la ATTR, lo que explicaria
los reportes border line positivos con 99mTc-PYP
en clertos pacientes con CM-AL®>19,

Protocolo de imdgenes

Luego de la administracién de 15-20 mCi de 99mTe-
PYP (u otro trazador 6seo apropiado) se obtienen
imagenes planares del térax en diferentes proyec-
ciones entre 1 y 3 horas después de inyectado el
radiofarmaco, seguidas de un estudio tomografico
(SPECT)121718  Como muchos de estos pacientes
presentan bajo gasto cardiaco y/o insuficiencia re-
nal, el aclaramiento sanguineo del trazador puede
estar enlentecido, por lo cual las imagenes tardias
y el SPECT son a menudo necesarios para aumen-
tar la especificidad del estudio, a fin de evitar la
confusién con la persistencia del radiofarmaco en
el espacio vascular (pool sanguineo)®®2%, Algunos
autores sugieren incluir el cuerpo entero en la ex-
ploracién, para investigar compromiso sistémico®.

Interpretacion de las imdgenes

La interpretacién de las imégenes con fosfonatos
marcados requiere simplemente evaluar la pre-
sencia del radiotrazador en el area de proyeccion
cardiaca y su comparacioén con la captacion ésea
fisioldgica correspondiente al esternén y la pa-
rrilla costal, estableciendo una gradacién visual
o por métodos semicuantitativos. Perugini y col.
(2 propusieron el uso de una sencilla escala vi-
sual para las imagenes de 3 horas, desde grado 0
a grado 3 segun la intensidad de captacién en el
area cardiaca y su relacion con la captacion 6sea
(figura 1). Un estudio multicéntrico internacional
que incluyé 1271 pacientes referidos por sospecha
de AC demostré que un puntaje de Perugini > 2 en
ausencia de gammapatia monoclonal determina-
da en sangre y orina se asocia a una especificidad
y valor predictivo positivo de 100% para AC-AT-
TR, con una sensibilidad del 72 %", Sin embar-
go, hasta 20% de los pacientes tuvieron un pico de
proteina monoclonal en las pruebas de laboratorio
y la especificidad se ubicé en 91% en los pacientes
en que no fue posible excluir AL por ese medio.
Este hecho resalta la absoluta necesidad de con-
tar con dosificacién de cadenas livianas mediante
estudios de inmunofijacién al tiempo del estudio
centellografico. Bokhari y col.®® desarrollaron un
método de analisis semicuantitativo mediante un

indice de captacién corazén/térax contralateral
(C/CL) en las imagenes planares (figura 2) para
distinguir la amiloidosis de tipo ATTR de la AL,
con un valor de corte de 1,5 a los 60 minutos po-
sinyeccién o de 1,3 a las 3 horas. El uso de esta
metodologia aplicando dichos valores de corte ha
demostrado una sensibilidad y especificidad de
92% y 97% y de 88% y 86%, respectivamente?.

Como en todo método diagnéstico, el cente-
llograma puede tener resultados falsos positivos
y falsos negativos que deben considerarse (tabla
2). Los primeros se vinculan a algunos tipos de
amiloidosis AL (AApoAl, AApoAll, ApoAlV y
AB2M), que generalmente estan asociadas a com-
promiso renal. Otras causas de falsos positivos,
como la persistencia del radiotrazador en el es-
pacio vascular, fracturas costales, calcificaciones
valvulares, infarto de miocardio reciente (menor
a 4 semanas), pueden ser en general identifica-
das mediante SPECT o mediante técnica hibrida
SPECT/CT (figura 3). También se ha descrito cap-
tacién miocardica incidental en otras condiciones
como la enfermedad de Chagas, cardiotoxicidad
por hidroxicloroquina, miocarditis, trauma car-
diaco y cardioversién reciente®?. En cuanto
a los falsos negativos, pueden darse en algunos
subtipos raros de la ATTR hereditaria como la
Pne84Leu-ATTRv o la Ser97Tyr-ATTRv, que con-
comitan con neuropatia y enfermedad familiar y
se identifican mediante pruebas genéticas. Otras
causas de falsos negativos son la afectacién car-
diaca leve o incipiente y ciertos aspectos técnicos
como la precocidad o el retraso en la adquisicién
de las imégenes; todo esto destaca la necesidad de
un adecuado grado de experticia para la realiza-
cién e interpretacién del estudio®.

Algoritmo

Dado que la gran mayoria de los casos de AC son
de tipo AL o ATTR, la Sociedad Europea de Car-
diologia, la American Heart Association y otras
sociedades cientificas proponen algoritmos diag-
noésticos similares y relativamente sencillos diri-
gidos a identificar estos subtipos mediante el uso
inicial de MN con 99mTec-PYP, DPD o HMDP jun-
to con proteinograma electroforético sérico y uri-
nario con inmunofijacién y cuantificacién de cade-
nas livianas libres en suero®?*2Y, Los resultados
de esta combinacién de pruebas podrian conducir
a los siguientes escenarios (figura 4):

1. Ausencia de captacién cardiaca (grado 0) y
evaluaciéon de proteinas monoclonales nega-
tiva. Existe muy baja probabilidad de AC y
debe considerarse un diagndéstico alternativo.
Si persiste la sospecha, se debe considerar CR
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| Grosor parietal VI = 12 mm + al menos una de las “*banderas rojas” I

2

| SOSPECHA DE AMILOIDOSIS CARDIACA ]

2

Centellograma 99mTc-fosfatos (PYP) + cadenas livianas (CL)

PYP (G0)
CL() CcL()

PYP (G1-2-3)

l ATTR

Considerar otro

diagnostico

Eventual CRy/o
biopsia

endomiocardica

AC improbable

Considerar otras
causas de
captacion cardiaca

Eventual CRy/o
biopsia
endomiodirdica

CL(+) CL(+)
Probable AL
Confirmar con
CR Yy biopsia de
otros organos
afectados
EATTR+GMSI?
iVariante AL rara?
EATTRHAL?
Considerar
biopsia
endomiocardica

Figura 4. Algoritmo diagnoéstico basado inicialmente en el uso simultaneo de centellograma con fosfatos marcados
(99mTe-PYP) y dosificacién de cadenas livianas (CL) que da lugar a 5 escenarios posibles. GMSI: gammapatia
monoclonal de significado incierto.

4.

seguida de biopsia cardiaca o extracardiaca,
ya que la MN podria ser negativa en algunas
mutaciones raras de ATTRv.

Captacién cardiaca grado 1 y evaluacién de
proteinas monoclonales negativa. Se deben
descartar razones técnicas de un estudio du-
doso (pool sanguineo); si persiste la duda,
considerar CR seguida de biopsia cardiaca o
extracardiaca.

Captacién cardiaca grado 2 o 3 y evaluacién
de proteinas monoclonales negativa. Se puede
establecer el diagnostico de CM-ATTR y even-
tualmente continuar con pruebas genéticas
para diferenciar entre ATTRv y ATTRwt.
Ausencia de captacién cardiaca (grado 0) y al
menos una de las pruebas de proteinas mono-
clonales positiva. La CM-ATTR puede descar-
tarse y debe confirmarse una probable CM-AL
mediante CR. Sin embargo, si el resultado es
negativo, el diagndstico de AC es muy poco
probable, mientras que sino es concluyente, se
requiere biopsia extracardiaca (médula 6sea u

otros érganos clinicamente afectados), o car-
diaca si la anterior es negativa.

5. Captacion cardiaca (grado 1,2 o 3) y al menos
una de las pruebas de proteinas monoclona-
les anormal. En tal caso es posible la conco-
mitancia de CM-ATTR con una gammapatia
monoclonal de significacién indeterminada o
cualquier trastorno hematolégico que produz-
ca cadenas livianas. También es posible algu-
na variedad de amiloidosis AL (sobre todo si
la captacién es grado 1 o 2), o incluso la ex-
cepcional coexistencia de AL y ATTR. En este
escenario, el diagnéstico de AC requiere his-
tologia con tipificacién amiloide, generalmente
mediante biopsia endomiocardica.

Valor prondstico

En 1997 Dubrey y col.?? reportaron, en el segui-
miento a un afo, una sobrevida de 92% para los
pacientes portadores de CM-ATTR y de solo 38%
para el tipo AL. Establecieron la importancia
de diferenciar ambas variedades dada su impli-
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cancia en cuanto a pronéstico y tratamiento. La
literatura disponible muestra la capacidad del
método centellografico semicuantitavo (indice C/
CL) para establecer el riesgo de eventos cardiacos
mayores; sin embargo, no se ha podido determi-
nar que el score visual de Perugini por si mismo
sea un predictor independiente. En un estudio
multicéntrico retrospectivo de 229 pacientes, Cas-
tano y col.®® enfatizan la importancia prondstica
del indice C/CL, ya que un valor de > 1,5 estuvo
asociado a peor sobrevida en un periodo de 5 afios,
mientras que un score Perugini grado 2 o 3 no lo
estuvo de modo significativo, priorizando el méto-
do semicuantitativo sobre el visual. Por otro lado,
Hutt y col.?® reportan que los Gnicos predictores
independientes de mortalidad en su serie fueron
el estado funcional definido por ECO, el score
visual con 99mTc-PYP (grado O vs. grado 1, 2 o
3) y la funcién renal (filtracién glomerular) des-
pués de ser ajustados por los niveles de NT-proB-
NP, edad, FEVI y presién arterial de pie (< 100
mmHg). Otros investigadores han estudiado el
pronéstico desde el punto de vista de los marca-
dores bioquimicos, en particular las troponinas T
y el NT-proBNP, estableciendo distintos estadios
segun el numero de pardmetros afectados, con so-
brevidas estratificadas entre 66 y 20 meses®* 2%,

Conclusiones

La AC es una enfermedad subdiagnosticada, de
elevada mortalidad y prevalencia creciente con el
aumento de expectativa de vida de la poblacion.
Se debe considerar la AC en pacientes adultos
mayores con aumento del grosor de la pared ven-
tricular en presencia de sefiales de alerta (“bande-
ras rojas”) cardiacas o extracardiacas, en especial
IC con FEVI relativamente preservada. Un algo-
ritmo basado inicialmente en el uso de la MN con
compuestos fosfatados (pirofosfato u otros), junto
con la evaluacion de proteinas monoclonales, con-
duce a un diagnéstico preciso en la gran mayoria
de los casos y permite la implementacién tempra-
na de medidas terapéuticas especificas.

Fernando Mut, ORCID 0000-0002-7140-7575
Mario Beretta, ORCID 0000-0001-5951-600X
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