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Resumen

Introduccién: La amiloidosis es una enfermedad
caracterizada por el depdsito de proteinas mal ple-
gadas en diversos 6rganos. Estas proteinas se acu-
mulan en tejidos como el corazon, rifiones y nervios,
provocando sintomas variados y afecciones graves.
La amiloidosis cardiaca puede causar miocardiopa-
tia infiltrativa y se manifiesta cominmente como in-
suficiencia cardiaca.

Objetivo: Describir las caracteristicas de una co-
horte de pacientes diagnosticados con amiloidosis
cardiaca y evaluar su pronostico durante el segui-
miento.

Métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo en pa-
cientes diagnosticados de amiloidosis cardiaca en el
Instituto Cardiovascular de Rosario entre el
01/11/2017 y el 10/08/2024. Se recopilaron datos de-
mograficos, antecedentes, tiempo hasta el diagnos-
tico, métodos diagnésticos, tipo de amiloidosis, y
variables clinicas y de laboratorio.

Resultados: Se diagnosticaron 64 pacientes, con
un aumento en los diagnésticos en los ultimos arios.
El 92,1 % presentd amiloidosis por transtiretina
(ATTR) y el 7,9 % por cadenas livianas (AL). La
media de edad fue de 78,1 afios y solo el 12,5 %

CARDIAC AMYLOIDOSIS: BASELINE
CHARACTERISTICS, DIAGNOSIS, AND
PROGNOSIS OF A SINGLE-CENTER COHORT
Abstract

Introduction: Amyloidosis is a disease
characterized by the deposition of misfolded
proteins in various organs. These proteins
accumulate in tissues such as the heart, kidneys
and nerves, causing varied symptoms and severe
conditions. Cardiac amyloidosis can lead to
infiltrative cardiomyopathy and commonly
manifests as heart failure.

Objective: To describe the characteristics of a
cohort of patients diagnosed with cardiac
amyloidosis and to evaluate their prognosis during
follow-up.

Methods: A retrospective study was conducted in
patients diagnosed with cardiac amyloidosis at the
Instituto Cardiovascular de Rosario from November
1st, 2017 to August 10th, 2024. Demographic data,
history, time to diagnosis, diagnostic methods, type
of amyloidosis, and clinical and laboratory variables
were collected.

Results: Sixty four patients were diagnosed, with
an increase in diagnoses in recent years. A total of

Lranos Ay coL. (FUND. DR.]J. R. VILLAVICENCIO). 2025;32



AMILOIDOSIS CARDIACA

eran mujeres. La mediana de tiempo desde el inicio
de sintomas hasta el diagndstico fue de 6 meses,
con una notable disminucién en los ultimos afios. El
método diagndstico mas utilizado fue el estudio de
perfusiéon tomografico (SPECT) con pirofosfato en el
92,1 % de los casos. Solo el 25 % de los pacientes
recibié tratamiento con tafamidis. Durante el segui-
miento, el 26,5 % de los pacientes fallecieron y el
37,5 % se internaron por insuficiencia cardiaca.
Conclusion: El diagnéstico de amiloidosis ha au-
mentado en el centro estudiado, y el tiempo desde
el inicio de sintomas hasta el diagnéstico ha dismi-
nuido. Se observo una alta morbimortalidad entre los
pacientes.

Palabras clave: Amiloidosis, miocardiopatia, insufi-
ciencia cardiaca, transtiretina, cadenas livianas, ta-
famidis.

Introduccioén:

La amiloidosis es una patologia causada por el deposito
extracelular de proteinas mal plegadas en diversos 6r-
ganos.'? Si bien existen muchos tipos diferentes de ami-
loidosis, en todos los casos las proteinas mal plegadas,
llamadas amiloides (que significa "semejante al almi-
don"), adoptan una forma particular que hace que sea
dificil para el cuerpo degradarlas. Debido a este mal ple-
gamiento, las proteinas amiloides se unen y forman fi-
bras lineales rigidas (o fibrillas) que se acumulan en los
organos y tejidos de nuestro cuerpo. Segun dénde se
acumulen los amiloides, como en el rifién, el corazén y
los nervios, pueden manifestarse distintos sintomas y
afecciones potencialmente mortales. El depésito de ami-
loide en el corazén, causa una miocardiopatia infiltra-
tiva/restrictiva.®>* La afeccion cardiaca es el factor
predictor de peor pronéstico, y la forma de presentacion
mas frecuente es la insuficiencia cardiaca, aunque otras
como las arritmias y los trastornos de conduccion pue-
den preceder en afios al diagnostico de la enfermedad
(Figura 1).56

Objetivos:
Describir las caracteristicas de una cohorte de pacientes

92.1% presented amyloidosis due to transthyretin
(ATTR) and 7.9% due to light chains (AL). The
mean age was 78.1 years and only 12.5 % were
women. The median time from symptom onset to
diagnosis was 6 months, with a notable decrease
in recent years. The most commonly used
diagnostic method was the single-photon emission
computerized tomography (SPECT) with
pyrophosphate in 92.1 % of cases. Only 25% of
patients were treated with tafamidis. During
follow-up, 26.5 % of the patients died and 37.5 %
were hospitalized due to heart failure.
Conclusion: The diagnosis of amyloidosis has
increased in the center studied, and the time from
symptom onset to diagnosis has decreased. High
morbidity and mortality were observed among
patients.

Keywords: Amyloidosis, cardiomyopathy, heart
failure, transthyretin, light chain, tafamidis.

diagnosticados de amiloidosis cardiaca y su prondstico
en el seguimiento.

Material o poblacion y métodos:

Se evalué una cohorte retrospectiva de pacientes con-
secutivos diagnosticados de amiloidosis cardiaca en
nuestro centro, Instituto Cardiovascular de Rosario,
desde el 01/11/2017 hasta el 10/08/2024. Para el anali-
sis se obtuvo la informacién de historia clinica informa-
tizada de la Unidad de Insuficiencia Cardiaca. Se
recolectaron variables demograficas, antecedentes car-
diovasculares, tiempo al diagnéstico desde el inicio de
los sintomas, método diagnéstico, tipo de amiloidosis,
variables clinicas, de laboratorio, electrocardiograficas,
ecocardiograficas y de seguimiento.

Resultados:

De los pacientes derivados por sospecha diagndstica de
amiloidosis, se realizd el diagndstico en 64 pacientes
(Tabla 1). El diagnostico se incremento en los ultimos afos.
Cincuenta y nueve (92,1 %) tuvieron diagnéstico de ami-
loidosis por transtiretina (ATTR) y cinco pacientes (7,9 %)
por cadenas livianas (AL) (Figura 2). La media de edad
de los pacientes fue de 78,1 afios; solo 8 (12,5 016 %)
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Figura 1: Fibrillas amiloides

Tabla 1: Caracteristicas basales de la poblacién con amiloidosis

Pacientes, n

64

Sexo femenino, n (%)

8 (12,5)

SPECT (pirofosfato positivo), n (%)

Tabaquismo o ex tabaquismo, n (%)

59 (92,1)

19 (29,6)

Enfermedad del tunel carpiano, n (%)

20 (21,2)

Dx: diagnéstico, RI: rango intercuartilo, SPECT: estudio de perfusion tomografico.

eran mujeres, con una media de indice de masa corporal
de 27,4. Como dato importante se observé que la me-
diana de tiempo desde el inicio de los sintomas al diag-
néstico fue de 6 meses [1-18], con una clara diferencia
en los Ultimos afios, ya que (desde 2017-2021 la me-
diana fue de 14 meses [3,5-34,5] mientras que desde
2021-2024 la mediana fue de 2 meses [1-8]; p = 0,0171)
(Figura 3). Dentro de los métodos diagndsticos utiliza-
dos, en 59 pacientes (92,1 %) fue con estudio de perfu-
sion tomografico (SPECT) con pirofosfato positivo y en

6 pacientes se requirié anatomia patologica, 2 biopsias
de grasa abdominal y 4 biopsias endomiocardicas. Las
comorbilidades mas prevalentes fueron hipertension ar-
terial en 43 pacientes (67 %), tabaquismo o ex taba-
quismo en 19 pacientes (29,6 %) y fibrilacion auricular
permanente en 33 pacientes (51,5 %). Se observé que
20 pacientes (31,2 %) presentaban enfermedad del
tunel carpiano y doce (18,7 %) algun grado de neuropa-
tia. Sélo 16 pacientes (25 %) recibieron tratamiento con
tafamidis.
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Figura 2: Tipo de amiloidosis

TTR: transtiretina, AL: Cadenas livianas

Durante el seguimiento fallecieron 17 pacientes (26,5 %),
24 (37,5 %) se internaron por insuficiencia cardiaca y la
combinacion de internacién o muerte sucedié en 32 pa-
cientes (50 %).

Discusion:

El bajo porcentaje de pacientes tratados con tafamidis
evidencia la dificultad de su accesibilidad en nuestro
medio. A su vez, los pacientes diagnosticados presen-
taron una morbimortalidad elevada al seguimiento.” El
método diagnéstico de eleccion fue el SPECT con piro-
fosfato.®®
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Figura 3: Tiempo de sintomas al diagndstico
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Conclusiones:

El diagnostico de amiloidosis se incremento en los ulti-
mos afios en nuestro centro. Por su parte el tiempo de
aparicion de sintomas hasta diagnosticada la enferme-
dad ha disminuido.
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