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La amiloidosis cardiaca asociada a transtiretina (ATTR) es una cardiomiopatia infiltrativa
caracterizada por el depdsito de fibrillas en el miocardio, asociada a un mal prondstico,
incluye dos subtipos: hereditaria (ATTRh) y natural. La mutacion Val30Met es la mas
frecuente a nivel mundial. El diagndstico es desafiante, se basa en un alto grado de
sospecha clinica, una combinacion de técnicas de imagen y en algunos casos una biopsia
endomiocardica. Las nuevas técnicas ecocardiograficas han aportado avances en el
diagnostico gracias a su mejor sensibilidad en comparacidon con parametros clasicos.
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Objetivo: Evaluar si el deterioro del strain (deformacion) longitudinal global (SLG) del ventriculo
izquierdo (VI) evaluada por ecocardiografia en pacientes con ATTRh Val30Met, se asocia a eventos
cardiovasculares adversos .

Meétodos: Estudio prospectivo de Cohorte. Se incluyeron 26 pacientes con la mutacion Val30Met,
entre Marzo y Noviembre del 2019 que cumplian con los criterios de inclusion.

Resultados: Las caracteristicas clinicas v ecocardiograficas se describen en la tabla 1y 2.

TABLA 1 PACIENTES S/ EVENTOS C/ EVENTOS
CLINICA n=26 n=12 n=14

Se observaron eventos (requerimiento de marcapaso,
desarrollo de insuficiencia cardiaca y muerte) en el
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SLG promedio (p= 0.003).

TABLA 2
ECOCARDIO

PACIENTES S/EVENTOS C/EVENTOS
n=26 n=12 n=14

La FEY (fraccion de eyeccion) del VI se mantiene FSVI NORMAL 25 (96.1%) 12 (100%) 13 (92.8%) 0.54
Valor FEY (%) 62 (57.7-66) 63.5 (60-69) 60 (56.5-65) 0.09
normal hasta etapas avanzadas, por lo que se
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considera inadecuada para la correcta valoracion de 113 (8.5-14) 9 (8.5-12) 11(05168) 077
estos pacientes siendo necesarios metodos 12 (46.1%) 2 (16.6% 10(714%) 0007
. T 17 (65.4%) 4 (33.3%) 13 (92.8%) 0.002
alternativos que aumenten la sensibilidad en el
, . 15.8 + 4.8 20,3+ 1.6 14.4 £ 4.5 0.003
periodo preclinico.
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Time variable: DIAS_EV Event variable: EVENT

Conclusiones: Los pacientes con la mutacion Val30Met tienen un deterioro precoz del SLG del VI
con respecto a la FEY (61.5 + 6.6 %), incluso en ausencia de sintomas.
El punto de corte de SLG -14.4 + 4.5%, discrimino la evolucion a eventos cardiovasculares adversos.




