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• AL: Enfermedad hematológica por depósito de 
cadenas ligeras
– Afectación cardíaca en 50% de casos

– Supervivencia inferior a 1 año si IC
– Tto: Tx médula ósea + TCO previo si afectación 

cardíaca significativa sin afect otros órganos

• ATTR: Depósito de TTR (90% viene del hígado) 
– PAF: Genética

– Wild-type o senil: Esporádica. 25% en > 80 años

• AA: Inducida por inflamación crónica
– Afectación cardíaca con IC < 1%

Tipos de Amiloidosis
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Tratamiento cardiopatía amiloidótica TTR

Kittleson et al. Circulation 2020;142:e7-e22

Recordar que la amiloidosis TTR es una enfermedad sistémica que puede dar
Afectación NRL, digestiva, renal, oftálmica, etc.. 
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Prevalencia FA >50% en CA TTR sobre 
todo en WT

Se prefiere amiodarona para control del ritmo y OJO con bbloq y digoxina 
para control de FC

Donnellan E et al. J Am Coll Cardiol EP. 2020;6:1118



www.bellvitgehospital.cat

Predictores de BAV alto grado en CA TTR

Donellan E et al. Am J Cardiol 2020;128:140

BAV avanzado no predijo la supervivencia, sólo el estadío de la Clínica Mayo
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¿TRC en pacientes con CA TTR?
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Tratamiento específico amiloidosis TTR

Kittleson et al. Circulation 2020;142:e7-e22
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Trasplante hepático



www.bellvitgehospital.cat

¿Trasplante hepático, cardíaco o 
doble ante cardiomiopatía por ATTR?

• Depende de la mutación y de la afectación 
extracardíaca

Roig E et al. Am J Transpl 2009; 9:1414
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TC en ATTR tiene buen pronóstico

Griffin JM et al. Clin Transplant 2020 in press
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• 441 pacientes con miocardiopatía por ATTR y:
– SIV > 12 mm
– IC con hospitalización o necesidad de diurético
– NTproBNP > 600 pg/ml
– T6MIN > 100 metros

• Randomizados a Tafamidis 80 mg/día, 20 
mg/día o placebo 2:1:2 estratificado por TTRm 
vs TTRwt y CF NYHA

Tafamidis en cardiopatía TTRm o wt
ATTR-ACT

Maurer MS et al. NEJM 2018;379:1014
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ATTR-ACT

Maurer MS et al. NEJM 2018;379:1014
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Coste-eficiencia de Tafamidis

Kazi DS et al. Circulation 2020;141:1214
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Diflunisal 250 mg/12 h en CA TTR
Estudio retrospectivo no randomizado

Lohrmann G et al. J Cardiac Fail 2020;26:753

Efectos secundarios: Trombocitopenia e insuficiencia renal
Ventaja: Coste 60 Euros/mes
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AG10: Ensayo clínico fase 2

Aumenta los niveles de TTR y la estabilidad de la misma sin eventos 
adversos significativos

Judge et al. JACC 2019;74:285
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• 225 pacientes con PNP por ATTR randomizados a 
Patisiran 0.3 mg/kg ev/3 semanas vs placebo 2:1 y 
estratificada por NIS, Val30Met precoz y uso 
previo de estabilizadores TTR

• Premedicación: Dexametasona 10 mg, 
Paracetamol 500 mg, Difenidramina 50 mg y 
Ranitidina 50 mg

• Suplementos con Vitamina A
• Subgrupo cardiológico (SIV>13 mm sin causa clara)

Patisiran (silenciador RNAm)
Estudio APOLLO

Adams D et al. NEJM 2018;379:11-21
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Patisiran en estudio APOLLO

Adams D et al. NEJM 2018;379:11-21
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Subestudio cardiaco APOLLO

Solomon SD et al. Circulation 2019;139:431

Hospitalización o muerte
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Causas de muerte en estudio APOLLO
Treatment group Causes of death
Patisaran (n=7; 4,7%)

Patient 1 Cardiac arrest, cardiac failure

Patient 2 Sudden cardiac death

Patient 3 Sudden cardiac death

Patient 4 Cardiac failure, acute pulmonary edema

Patient 5 Cardiac arrest

Patient 6 Pulseless electrical activity

Patient 7 Cardiac failure

Placebo (N=6; 7,8%)

Patient 1 Subarachnoid hemorrhage

Patient 2 Staphylococcal sepsis

Patient 3 Anemia, GI hemorrhage (complicated by heart failure)

Patient 4 Acute kidney failure, UTI, bacteremia

Patient 5 Colorectal cancer metastatic

Patient 6 Ischemic stroke
González-Costello J et al. Circulation 2020:140:e90
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Revusiran en CA TTR (ENDEAVOUR) 
parado por exceso mortalidad CV

Judge DP et al. Cardiovasc Drugs Ther 2020;34:357

Mortalidad cualquier causa

Mortalidad CV
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• 172 pacientes con PNP por ATTR randomizados a 
Inotersen 300 mg sc/semana vs placebo 2:1 
estratificados por Val30Met, estadío 1 vs 2, tto 
previo con estabilizadores TTR

• Edad media:59 años
• Val30Met 52%
• Estadío PAF I:67%
• Presencia miocardiopatía: 63%

Inotersen (oligonucleótido antisentido)
NEURO-TTR

Benson MD et al. NEJM 2018;379:22
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Inotersen (NEURO-TTR trial)

Benson MD et al. NEJM 2018;379:22
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Tratamiento específico amiloidosis TTR

Kittleson et al. Circulation 2020;142:e7-e22
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• Equipo multidisciplinar para el tto de la 
amiloidosis TTR

• Ajustar el tto medico y de dispositivos
• En pacientes con CA TTR hereditaria y 

Neuropatía podemos iniciar tto con 
silenciadores de RNAm o Tafamidis

• Tafamidis pendiente de aprobación en España 
para CA TTR hereditarian y wild-type

• Ensayos clínicos en marcha con silenciadores y 
AG10 en CA TTR

• TC +/- hepático en CA TTR avanzada

Conclusiones
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