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Varón de 80 años. Ingresa por I. Cardíaca

Antecedentes médicos: EPOC. SAOS con 
BIPAP.

I.Qx: prótesis de cadera. T. Carpiano bilateral.

Ant. Cardiológicos: varios ingresos por ICC con 
FEp. HTP y cor pulmonale ecográficamente. 
ACxFA (desde hace 3 años). MCP definitivo hace 
un año por sd. Bradi-taquicardia.  



Ingreso actual: cuadro florido de ICC de predominio 
izquierdo, con aumento de PV yugular,  NT proBNP 
elevado, ortopnea y edemas.

No claro desencadenante. TAC: se descarta TEP 



Gen hemocromatosis negativo. Bence Jones 
negativo.

MCP no compatible, no se realizó RMN



Estudio genético: no mutación gen TTR

Bx grasa subcutánea: no concluyente







AMILOIDOSIS ATTR (WT)

Varones >60 años

Prevalencia: hasta 30% por encima de 80 años
(necropsias)

Rentabilidad Bx extracardíaca: baja (S 75%)

Gold Standard: Bx endomiocárdica

Criterios de Gillmore: S y VPP cerca del 100%



CUÁNDO SOSPECHAR 

ICC con FE preservada

Hipertrofia ventricular en ausencia de valvulopatía o HTA

A veces MCP ya implantado (arritmias auriculares y alt. 
Conducción)

Sd tunel carpiano, roturas tendinosas, estenosis canal lumbar

Discordancia bajos voltajes ECG/hipertrofia VI en 
ecocardiograma







CRITERIOS DIAGNÓSTICOS  

ICC (clínica, NT proBNP, ecocardiograma)

ECO o RMN sugestivas

Captación cardíaca en gammagrafía (Tc-DPD, 
PYD o HMDP)

Ausencia de paraproteína monoclonal 
(inmunofijación en sangre y en orina)

Gillmore JD, Damy T, Fontana M, Hutchinson 
M, Lachmann HJ, Martinez-Naharro A et al. A new staging system for cardiac transthyretin amyloidosis. Eur Heart J 2017





TRANSTIRETINA

Proteína tetramérica que transporta Tiroxina y prot ligada al retinol

Síntesis: hígado y en menor cantidad plexos coroideos y retina

Predisposición a disgregarse en dímeros y monómeros (son los que
precipitan y se ensamblan formando fibras)

ATTRm: 1/100.000 pacientes (el triple en Mallorca y en Valverde del 
Camino). Mutación presente en el 4% de afroamericanos

ATTRwt: el caso descrito más joven: 47 años



Extracardíaca

Cardíaca





El depósito precede a la clínica en varios años

Puede infiltrar cualquier estructura cardíaca: 
alteración en la distensibilidad y del sistema de 
conducción

Es una fenocopia de la Miocardiopatía 
hipertrófica obstructiva

Debería descartarse ATTRwt en toda FA no 
valvular en paciente geriátrico (Clínica Mayo)
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ALTERACIONES ECOGRÁFICAS

Hipertrofia concéntrica (Septo>12 mm)

Patrón moteado

FEVI <50% en el 50% de los casos

Dilatación biauricular

Hipetrofia tabique interauricular

Derrame pericárdico

Strain longitudinal afectado (precoz)







GAMMAGRAFÍA CON TC

Puntuación: según la comparación con la captación ósea

Altas S y E

Diagnostica cuando ECO y RMN todavía son normales

Diagnósticos casuales al hacer un estudio óseo por otra
causa



FLORBETRAPIR (AMYVID) EN PET





CONSECUENCIAS DEL DX ATTR:

Optimización tto (evitar hipotensión, antag. del Calcio y 
Digoxina). Betabloqueo efecto neutro o desfavorable en
ATTRm

Riesgo Tromboembólico alto: ACO si ACxFA
independientemente de CHAS2-VASC2

Pronóstico. Mediana 75 meses (AL 13 meses)

Obliga a estudio genético para diferenciar wt de m y estudio
de familiares en su caso
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