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Resumen

Introduccion: la amiloidosis cardiaca (AC) es una miocardiopatia infiltrativa producida por depdsito miocardico
extracelular de amiloide. Las variantes maés frecuentes son debidas a cadenas ligeras de inmunoglobulinas o trans-
tiretina (ATTR). El centellograma con *™Tc-pirofosfato (**"Tc-PYP) es una técnica de imagen molecular que permite
diferenciar los subtipos mas frecuentes de AC. El presente estudio analiz6 el rol del #"Tc-PYP y el SPECT-CT en la
evaluacion de pacientes con sospecha clinica de AC.

Materiales y métodos: se realizé *Tc-PYP y SPECT-CT en 16 pacientes con sospecha clinica de AC, con edad
promedio de 63 afios. Se realizé andlisis cualitativo de las imdgenes planares y del SPECT-CT (Mediso, AnyScan),
adquiridas 1-3 horas tras la inyeccién del radiotrazador. Para el andlisis cuantitativo de las imdgenes planares se
calculé la relaciéon H/CL (cuentas promedio obtenidas sobre las regiones de interés del corazén y el hemitérax contra-
lateral). El estudio se consideré positivo para ATTR cuando la relacién H/CL fue >1.5. Las imagenes de SPECT-CT
fueron interpretadas para observar la distribucion del trazador a nivel cardiaco y extracardiaco.

Resultados: se identificé captacién miocardica de *™Tc-PYP en el ventriculo izquierdo en 6 pacientes y en el ventri-
culo derecho en 3 pacientes. En estos casos, la relaciéon H/CL fue >1.5. En el resto se descart6 la captaciéon miocardica,
con relacién H/CL<1.5. Se detecté actividad de pool vascular en las imagenes tomograficas de 7 pacientes y captacién
extracardiaca 6sea anormal de causas traumaticas/degenerativas en 9 pacientes. Cinco pacientes presentaron cap-
tacién hepatica difusa, sin alteracién estructural en el TC.

Conclusiones: el “"Tc-PYP es una técnica clinicamente relevante en pacientes con sospecha de AC. Constituye
una herramienta minimamente invasiva, ampliamente disponible, de bajo costo y ttil en el diagnéstico, pudiendo
orientar al subtipo de AC. La informacién que aporta permite ademés orientar las opciones terapéuticas y brindar
informacién prondstica adicional.
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SPECT/CT with 9™Tc-pyrophosphate in the evaluation of cardiac
amyloidosis: a preliminary study
Abstract

Introduction: Cardiac amyloidosis (CA) is an infiltrative cardiomyopathy caused by extracellular myocardial
amyloid deposition. The most frequent variants are due to immunoglobulin light chains or transthyretin (ATTR).
9mTe.pyrophosphate (*"Tc-PYP) scintigraphy is a molecular imaging technique that allows differentiation of the
most common subtypes of AC. The present study analyzed the role of **Tc-PYP and SPECT-CT in the evaluation of
patients with clinical suspicion of CA.

Materials and methods: *"Tc-PYP and SPECT-CT were performed in 16 patients with clinical suspicion of AC,
with an average age of 63 years. Qualitative analysis was performed on the planar and SPECT-CT images (Medi-
s0, AnyScan), acquired 1-3 hours after the injection of the radiotracer. For the quantitative analysis of the planar
images, the H/CL ratio (average counts obtained over the regions of interest of the heart and the contralateral hemi-
thorax) was calculated. The study was considered positive for ATTR when the H/CL ratio was >1.5. The SPECT-CT
images were interpreted to observe the distribution of the tracer at the cardiac and extracardiac level.

Results: Myocardial uptake of *"Tc-PYP was identified in the left ventricle in 6 patients and in the right ventricle
in 3 patients. In these cases, the H/CL ratio was >1.5. In the rest, myocardial uptake was ruled out, with a H/CL
ratio of 1.5. Vascular pool activity was detected in the tomographic images of 7 patients and abnormal extracardiac
bone uptake of traumatic/degenerative causes in 9 patients. Five patients presented diffuse hepatic uptake, without
structural alteration on CT.

Conclusions: “"Tc-PYP is a clinically relevant technique in patients with suspected CA. It constitutes a minimally
invasive tool, widely available, low cost and useful in diagnosis, and can guide the AC subtype. The information it
provides also makes it possible to guide therapeutic options and provide additional prognostic information.
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SPECT/CT com pirofosfato de %™Tc na avaliacao de amiloidose cardiaca:
estudo preliminar

Resumo

Introducao: a amiloidose cardiaca (AC) é uma cardiomiopatia infiltrativa causada pela deposicdo extracelular de
amiloide no miocardio. As variantes mais frequentes sdo devidas a cadeias leves de imunoglobulina ou transtirre-
tina (ATTR). A cintilografia com *™Tec-pirofosfato (***Tc-PYP) é uma técnica de imagem molecular que permite a
diferenciag@o dos subtipos mais comuns de QA. O presente estudo analisou o papel do *™Tc-PYP e do SPECT-CT na
avaliagdo de pacientes com suspeita clinica de AC.

Materiais e métodos: foram realizados *"Tc-PYP e SPECT-CT em 16 pacientes com suspeita clinica de QA, com
idade média de 63 anos. A andlise qualitativa foi realizada nas imagens planas e SPECT-CT (Mediso, AnyScan),
adquiridas 1-3 horas apds a injecdo do radiotracador. Para a analise quantitativa das imagens planas, foi calculada
a relagdo H/CL (contagens médias obtidas nas regides de interesse do coragdo e do hemitérax contralateral). O estudo
foi considerado positivo para ATTR quando a relagdo H/CL era >1,5. As imagens SPECT-CT foram interpretadas
para observar a distribuigao do tragador em nivel cardiaco e extracardiaco.

Resultados: a captacdo miocardica de " Tc-PYP foi identificada no ventriculo esquerdo em 6 pacientes e no ventri-
culo direito em 3 pacientes. Nestes casos, a rela¢do H/CL foi >1,5. Nos demais, foi descartada captag¢io miocardica,
com relagdo H/CL de 1,5. Atividade do pool vascular foi detectada nas imagens tomograficas de 7 pacientes e cap-
tacdo 6ssea extracardiaca anormal de causas traumaticas/degenerativas em 9 pacientes. Cinco pacientes apresenta-
ram captacio hepética difusa, sem alteracdo estrutural na TC.

Conclusodes: o #Tc-PYP é uma técnica clinicamente relevante em pacientes com suspeita de AC. Constitui uma
ferramenta minimamente invasiva, amplamente disponivel, de baixo custo e util no diagnéstico, podendo orientar
o subtipo AC. A informagdo que disponibiliza permite também orientar opg¢oes terapéuticas e fornecer informacao
progndstica adicional.
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Introduccion

El término amiloidosis abarca un grupo heterogé-
neo de patologias caracterizadas por el depésito
extracelular de proteinas fibrilares autélogas de-
nominadas amiloide, las cuales se agregan en una
disposicion de lamina B tridimensional, estas son
insolubles y resistentes a la protedlisis. El amiloi-
de puede depositarse en un solo érgano o tejido
(forma localizada) o en varios (sistémica). La ami-
loidosis cardiaca (AC) es el tipo mas frecuente de
cardiomiopatia restrictiva e infiltrativa. La gran
mayoria de los casos de AC son causados por dos
tipos de proteinas precursoras: cadenas livianas de
inmunoglobulinas (AL) o por transtiretina (ATTR).
Es clinicamente relevante diferenciar estos tipos
de AC, dado que tienen diferente tratamiento®.

A diferencia de otros métodos de imagen no in-
vasivos como la ecocardiografia (ECO) o la reso-
nancia magnética cardiaca (RMC), las técnicas de
imagen de Medicina Nuclear permiten diferenciar
el tipo de AC sin la necesidad de utilizar métodos
invasivos como la biopsia endomiocardica (BEM),
patrén oro para el diagnéstico que no esta exento
de complicaciones graves®.

En Medicina Nuclear se han empleado varios ra-
diotrazadores para valorar esta patologia. Dentro
de los multiples radiofarmacos utilizados en este
escenario clinico se destaca el trazador mas utili-
zado en nuestro medio por su accesibilidad, bajo
costo y exactitud diagnéstica para diferenciar el
subtipo de AC: el pirofosfato marcado con *™Tc
(**mTc-PYP). El fundamento del empleo de este ra-
diotrazador consiste en que es posible que los nive-
les aumentados de microcalcificaciones presentes
en los depdsitos de amiloide en la ATTR sean los
responsables de una mayor afinidad por el *™Tec-
PYP®,

El diagnéstico de ATTR por *»Tc-PYP se basa
en la interpretaciéon de las imagenes a través de un
método cuantitativo o mediante un método semi-
cuantitativo como la escala de Perugini. E1 méto-
do cuantitativo consiste en calcular la relacién de
captacion relativa entre el corazéon (H) y el hemi-
torax contralateral (CL). Bokhari et al. establecié
que una relacion H/CL > 1,5 es compatible con el
diagnoéstico de AC por ATTR, presentando valores
de sensibilidad del 97% y especificidad del 100%
para este tipo de AC . Més recientemente, Andri-
kopoulou y col. llegaron a conclusiones similares,
fortaleciendo el valor del *™Tc-PYP en el diagnos-
tico de la ATTR®. De esta forma, la realizacién del
centellograma con *™Tc-PYP permite confirmar el
diagnéstico de ATTR de forma no invasiva®®. El
método semicuantitativo propuesto por Perugini
y col.® se realiza asignando los siguientes grados:
grado 0: ausencia de captacion en la silueta car-
diaca; grado 1: captaciéon leve, menor que el hueso;
grado 2: captacion moderada, igual al hueso; grado
3: captacion elevada, mayor que el hueso. La sensi-

bilidad de un grado 1, 2 o 3 para el diagndstico del
subtipo ATTR es > 99%, con una especificidad de
68%; sin embargo, al considerar solo los grados 2
y 3, la especificidad aumenta a 87% manteniendo
una alta sensibilidad de 91%.

La tomografia por emisién de fotén simple
(SPECT) es una técnica de imagen que permite ob-
tener informacién tridimensional sobre la distri-
bucién del radiofdarmaco administrado al paciente
mediante la reconstruccion de cortes tomograficos.
Como ventajas de las imagenes de SPECT en la
evaluacién de la AC sobre las planares se desta-
ca el evitar la superposicién de estructuras con
la captacién dsea, distinguir la actividad de pool
sanguineo de la actividad miocérdica, evaluar la
extensién lesional y cuantificar la captacién mio-
cardica del radiotrazador (cuantificaciéon relativa
y absoluta)®. Las imagenes hibridas (SPECT-CT)
consisten en la fusién de las imagenes SPECT con
la tomografia computada y tienen el potencial de
incrementar el rendimiento diagndstico de ambas
técnicas por separado, al incorporar informacién
estructural y funcional, mejorando el rendimiento
diagnéstico en diferentes escenarios clinicos®. En
la actualidad, existe un nimero limitado de estu-
dios que exploren el aporte de las imagenes hibri-
das SPECT-CT en este escenario clinico®.

Objetivos

Objetivo primario

Describir una serie de casos clinicos de pacientes
evaluados para diagnéstico de AC mediante estu-
dios centellograficos SPECT-CT con *™Tc-PYP di-
rigidos a determinar el subtipo de AC.

Obijetivo secundario

Evaluar el potencial valor adicional de las image-
nes hibridas SPECT-CT con *"Tc-PYP en el diag-
noéstico de ATTR.

Material y método

Pacientes

Se realizé un estudio retrospectivo de pacientes
con sospecha clinica de AC que fueron evaluados
mediante centellograma y SPECT-CT con %™Tec-
PYP durante el periodo 2017-2021 en el Centro de
Medicina Nuclear e Imagenologia Molecular del
Hospital de Clinicas (CMNIM, Montevideo, Uru-
guay). Para ello se tomaron en consideracién en
cada paciente: edad, sexo y estudios paraclinicos
disponibles (ECO, RMC y pruebas para deteccién
de cadenas livianas en suero y orina). Los pacien-
tes firmaron consentimiento informado para auto-
rizar la utilizacién de los datos con fines académi-
cos de investigacion.

Radiotrazador
El radiofarmaco utilizado fue el *™Tc-PYP me-
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diante administracién intravenosa en dosis de 20-
30 mCi (740-1100 MBq), sin requerir preparacién
previa especial.

Adquisicién de imagenes

A los 90 minutos se obtuvieron imagenes centello-
graficas de cuerpo entero y térax en proyecciéon an-
tero posterior, lateral izquierda y oblicuo anterior
izquierda. Las imagenes se realizaron en un equi-
po SPECT-CT (Mediso AnyScan 16). Las imdgenes
de SPECT se adquirieron con una drbita de 360°,
en matriz 128x128 mediante la modalidad step
and shoot, con paradas cada 6°, con un tiempo por
parada de 25-30 segundos. La tomografia compu-
tada de térax se adquiri6 en modalidad helicoidal
con 120 keV, 80 mAs y pitch de 1.

Procesamiento de imagenes

En las imagenes antero posterior de térax se dibu-
jaron areas de interés (ROIs) sobre el corazéon (H)
y sobre el hemitérax contralateral (CL) y se calcul6
la relaciéon H/CL mediante el cociente del niimero
de cuentas promedio por pixel del ROI (H) sobre
el numero de cuentas promedio por pixel del ROI
(CL). La reconstruccién de las imagenes de SPECT
se realiz6 mediante método iterativo OSEM. En
todos los casos se realiz6 correccién de atenuacion
y scatter utilizando la informacién aportada por la
tomografia computada.

Anadlisis de las imagenes

Se realizé el andlisis visual de las imagenes plana-
res y SPECT-CT de cada paciente. Se describieron
las areas de captacién miocardica y extracardiaca
de *»Tc-PYP en cada paciente.

El método cualitativo utilizado se basé en los cri-
terios de Perugini y el estudio se consideré positivo
para ATTR si la puntuacién era > 2. Por otra parte,
el método cuantitativo utilizado fue el cédlculo de
la relacién H/CL y se considerd el estudio positivo
para ATTR si la relacién de captaciéon relativa H/
CL fue > 1,5.

Se recolecté informacién de los estudios previos,
ECO (medidas de espesor de las paredes del ven-
triculo izquierdo, ventriculo derecho, septum in-
terauricular, ausencia o presencia de auriculome-
galia, motilidad, FEVI, strain longitudinal (SLG),
derrame pericardico o pleural), RMC (grosor de las
paredes del VI, VD, septum interauricular, FEVI y
realce tardio con gadolinio) y la presencia de gam-
mapatia monoclonal mediante la combinacién de
proteinograma electroforético e inmunofijaciéon en
suero y orina, y cadenas livianas en suero.

Resultados

Se estudiaron 16 pacientes con sospecha clinica de
AC en el CMNIM durante el periodo 2017-2022. De
los pacientes evaluados, 11 fueron de sexo masculi-
noy 5 de sexo femenino. El rango de edades estuvo

comprendido entre 42 y 75 afos, con una media de
63 afnos y un DS de 12,2 (tabla 1).

Evaluacién de las imagenes planares cardiacas

e indice H/CL

De los 16 pacientes estudiados, 14 (87,5%) pa-
cientes presentaron actividad a nivel de la silueta
cardiaca en las imagenes planares. La evaluacion
visual de Perugini determin6 que la mayoria de
los pacientes positivos (score 2-3) mostraron un

N

6

o

< Score 0 <Score 1 >Score 2 > Score 3

. H/CL menor 1.5 H/CL mayor o igual a 1.5

Grafico 1. Grafico de barras que muestra la distribuciéon
de los pacientes de acuerdo con el valor de score de Pe-
rugini y la relacién H/CL. El estudio de los indices H/CL
(tabla 1) nos indicé que 6 pacientes presentaron indices
superiores a 1,5 (pacientes 2, 4, 6, 9, 15, 16). Los restan-
tes pacientes presentaron una relacién H/CL con valores
inferiores a 1,5.

grado 3 (66,7%) y en los casos negativos (score 0-1)
la mayoria mostré un grado 1 (60%), como puede
visualizarse en el grafico 1.

Evaluacién de captacién extracardiaca planar

De los 16 pacientes estudiados, encontramos que
15 (93,75%) presentaron captaciéon extracardiaca
anormal. Dicha captacion se encontraba presente
a nivel dseo (pacientes 1, 4, 6,7, 8, 9, 10, 13, 14, 16)
y a nivel hepatico (pacientes 2, 3, 5, 11, 12). Asi-
mismo, se confirmé que en un caso (paciente 15)
no se detectaba captacién extracardiaca anormal.

Evaluacién de captacién miocérdica o pool
sanguineo

De los 14 pacientes estudiados mediante SPECT/
CT, encontramos captaciéon miocardica en 6 (42,9%;
pacientes 2, 4, 6, 9, 15, 16). Encontramos actividad
a nivel del pool sanguineo en 7 (50%; pacientes 1,
2,3, 10, 11, 12, 13).

Evaluacién de las imagenes tomograficas

Delos 14 pacientes que mostraron actividad en pro-
yeccién a la silueta cardiaca en las im4genes pla-
nares, 6 presentaron en las imagenes de SPECT/
CT captacion de #*Tc-PYP a nivel miocardico en el
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Tabla 1. Pacientes con sospecha clinica de AC: andlisis visual de los hallazgos de las imagenes centello-
graficas con SPECT/CT empleando 9™Tc-PYP y andlisis cuantitativo mediante el célculo de la relacion
H/CL. APV: actividad de pool vascular.
Capta-
s ROI (H) ROI (CL) Rela-
. cion Hallazgos Score de . iy
Paciente Edad Sexo mio- extracardiacos Perugini corazon contralatera ci6n
o g KCtas/pixel 1KCtas/pixel H/CL
cardica
APVy
1 70 M NO captacién dsea 1 33 31 1,06
anormal
) APV y
9 62 M SI captacion S 59 37 1,59
hepatica
APVy
3 74 F NO captacién 1 48 40 1,20
hepatica
4 69 F s (Cowiseendien 3 34 20 1,7
anormal
5 66 M  NO Captacion 0 41 38 1,08
hepatica
6 68 M off ‘ot cen 2 47 25 1,88
anormal
7 79 M NO Captacién 6sea 0 36 28 1,29
anormal
8 42 M N CemERUNGEED 0 31 30 1,03
anormal
9 64 M sf ~ Captacion osea 3 45 23 1,96
anormal
APV y
10 71 F NO captacién dsea 1 44 33 1,33
anormal
APVy
11 56 M NO captacion 1 43 30 1,43
hepatica
APVy
12 67 F NO captacion 1 45 38 1,23
hepatica
APVy
13 50 M NO captacién 6sea 1 25 20 1,25
anormal
14 44 F N asketeto 0 31 26 1,19
anormal
15 75 M st NO 2 36 23 1,56
16 65 M st (Cepsiiareton b 3 34 21 1,62
anormal
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ventriculo izquierdo y 3 de ellos, adicionalmente,
presentaron captacién a nivel ventricular derecho.
En estos 6 pacientes la relacién H/CL fue mayor a
1,5. La relacién H/CL en el resto de los pacientes
(n = 10) fue < 1,5. En ellos se pudo descartar cap-
tacion miocardica en las imagenes de SPECT/CT,
visualizandose actividad en pool sanguineo (n = 7).

En la evaluacién de la captacién extracardiaca
mediante SPECT/CT, encontramos que en 5 pa-
cientes se observd captacion hepatica difusa del
radiotrazador, sin evidenciarse alteracion estruc-
tural en el estudio tomografia computada. Por otra
parte, se identificaron areas de captacién anormal
a nivel 6seo en 10 pacientes que se correspondian
con cambios estructurales compatibles con patolo-
gia traumaética (n = 2) y patologia articular dege-
nerativa (n = 8).

Ecocardiograma-Doppler y resonancia magnética
cardiaca

Dieciséis pacientes fueron estudiados mediante
ECO transtorécico y en 8 de ellos se realiz6 RMC
(tabla 2). En el ECO se visualiz6 en todos los pa-
cientes un ventriculo izquierdo de paredes engro-
sadas (> 12 mm), ventriculo derecho de pared en-
grosada (> 5 mm) (n = 4), septum interauricular
engrosado (> 5 mm) (n = 1), biauriculomegalia (n =
9), FEVI conservada (n = 11), y FEVI disminuida
(n = 5). Cinco pacientes mostraron un strain lon-
gitudinal globalmente disminuido (valor absoluto
menor a -15). Otros hallazgos ultrasonograficos
fueron la presencia de derrame pleural (n = 6) y
pericardico (n = 3). No contamos con informacién
sobre el hallazgo de un patrén caracteristico en
“bandera de Japén” ni sobre una modificacién pro-
gresiva del SGL de base a apex.

Por otro lado, la RMC demostr6é engrosamiento
del ventriculo izquierdo (n = 8), ventriculo derecho
(n = 3) y septum interauricular (n = 3), biauriculo-
megalia (n = 6), FEVI conservada (n = 6) y FEVI
disminuida (n = 2). En las secuencias de realce tar-
dio con gadolinio (RT) se evidenci6 realce difuso (n
= 5) y subendocardico (n = 2). En un solo caso no
fue posible anular la sefial del miocardio en dife-
rentes tiempos de inversiéon. Se demostré RT en el
ventriculo izquierdo (n = 6), ventriculo derecho (n
= 3), septum interauricular (n = 3). En un paciente
no fue posible realizar las secuencias de RT por la
presencia de enfermedad renal crénica. Se eviden-
cié derrame pleural en la RMC de un sé6lo paciente.

Por ltimo, entre todos los pacientes evaluados
con centellograma se detecté la presencia de cade-
nas livianas en suero y orina en 14 de ellos (87,5%).
Dentro de los pacientes con centellograma positi-
vo, 4 (66,7%) no mostraron cadenas livianas en
suero y orina, lo cual alejaba el diagnéstico de AL.
En 2 pacientes (33,3%) con centellograma positivo
no se evalud la presencia de cadenas livianas. Por
otra parte, todos los pacientes con centellograma

negativo mostraron cadenas livianas en suero u
orina, lo cual fue concordante con el diagnéstico
de AC por AL.

Discusién

Con respecto a la edad y el sexo de los pacientes, la
media de 63 afos nos indica que la afeccién es sub-
estimada en su presuncién diagnéstica o que su
reconocimiento se realiza en etapas tardias. Aun-
que hay que considerar que la poblacién estudiada
es pequena, la mayoria de los pacientes de nues-
tra serie pertenecen al sexo masculino (68,75%), lo
cual puede estar relacionado a un subdiagndstico
en pacientes del sexo femenino. Estos resultados
son similares a los que reporta la literatura®®v.

En 6 pacientes se evidencié distribucién del
9mTe.PYP a nivel miocardico y en 5 pacientes a
nivel hepatico (pacientes 2, 3, 5, 11 y 12, Figura
1). El andlisis de la relacién H/CL nos orienta al
diagnéstico de una AC de tipo ATTR. La captacién
difusa de ***Tc-PYP en el parénquima hepatico po-
dria estar relacionada con con la propia amiloido-
sis sistémica. La literatura actual describe ciertos
casos en los que se observa esta captacién®. Sin
embargo, estos hallazgos deberian correlacionar-
se con la clinica, la paraclinica y, si es posible, la
biopsia dirigida para confirmar el depésito de ami-
loide a dicho nivel. Lamentablemente, en ninguno
de los casos contamos con especimenes obtenidos
por biopsia cardiaca o extracardiaca que confir-
men la AC, pero los hallazgos centellograficos in-
dicarian que en los 6 pacientes nos encontramos
ante una AC de variante ATTR.

Entre los pacientes con estudio centellografico
negativo, en 6 casos se observaba pool vascular
(Figura 2), y en otros 3 casos no se visualizaba; la
presencia o ausencia de este hallazgo podria estar
relacionada con la funcién renal del paciente, de
acuerdo con lo expuesto en la literatura®™, aunque
no contamos con los valores de paraclinica para
correlacionar estos hallazgos.

Aln con las limitaciones de un “n” pequeno,
comprobamos algunos de los potenciales benefi-
cios de la técnica SPECT-CT, entre los que cabe
mencionar los relacionados con localizar con ma-
yor precisién la extensién de los sectores cardiacos
afectados por el depésito de amiloide y la posibili-
dad de evitar potenciales falsos positivos asocia-
dos al pool vascular sanguineo®?,

Maés recientemente, se ha propuesto utilizar la
informacién aportada por el SPECT-CT para crear
un indice empleando el nimero de cuentas por
voxel correspondientes a las dreas de interés a las
3 horas posinyeccién®?,

Hay que destacar que las técnicas de imagen
cardiaca (ECO, RMC) utilizadas para la evalua-
ci6n multimodal de la AC no emplean radiaciones
ionizantes y permiten obtener informacioén estruc-
tural y funcional cardiaca en un mismo estudio.
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Tabla 2. Pacientes con sospecha clinica de AC: correlacién de los resultados de las imagenes centellogra-
ficas empleando #°"Tc-PYP y los hallazgos obtenidos por otras técnicas de imagen (ecocardiograma-Do-
ppler o ECO y resonancia nuclear magnética cardiaca o RMC). FEVI: fraccién de eyeccién del ventriculo
izquierdo; ERC: enfermedad renal crénica; RT: realce tardio con gadolinio.

10

11

12

13

14

15

Centellograma
con 9mTc-PYP

Negativo

Positivo

Negativo

Positivo

Negativo

Positivo

Negativo

Negativo

Positivo

Negativo

Negativo

Negativo

Negativo

Negativo

Positivo

ECO transtoracico

VI de paredes engrosadas (13 mm), VD
de pared engrosada, biauriculomegalia,
FEVI: 55%

VI de paredes engrosadas (14 mm), VD de
pared engrosada, biauriculomeaglia, strain
longitudinal globalmente disminuido
(-16%), FEVI: 60%

VI de paredes engrosadas (15 mm),
strain longitudinal globalmente
disminuido (-18%), FEVI: 35%

VI de paredes engrosadas (13 mm),
strain longitudinal globalmente
disminuido (-16%), FEVI: 71%

VI de paredes engrosadas (15 mm),
biauriculomegalia, hipoquinesia global,
FEVI: 30%, derrame pericardico

VI de paredes engrosadas (16 mm),
FEVI: 75%

VI de paredes engrosadas (13 mm),
biauriculomegalia, FEVI: 60%

VI de paredes engrosadas
(13 mm), FEVI: 65%

VI y VD de paredes engrosadas (16 mm),
biauriculomegalia, strain longitudinal
globalmente disminuido (-16,5%),
FEVI: 34%, derrame pericardico

VI de paredes engrosadas (16 mm),
FEVI: 78%

VI de paredes engrosadas (20 mm),
strain longitudinal globalmente
disminuido (-16,5%), FEVI: 60%

VI de paredes engrosadas (18 mm),
biauriculomegalia, strain longitudinal
globalmente disminuido (-19%),
FEVI: 55%, derrame pericardico

VI (15 mm), VD y septum interauricular
de paredes engrosadas, biauriculomeglia,
hipoquinesia global, FEVI: 40%

VI de paredes engrosadas (20 mm),
biauriculomegalia, hipoquinesia global,
strain longitudinal globalmente
disminuido (-16.5%), FEVI: 44%

VI de paredes engrosadas (14 mm),
biauriculomegalia, strain longitudinal
globalmente disminuido (-20%),
FEVI: 65%

RMC

VI de pared engrosada (16 mm),
biauriculomegalia, FEVI: 63%.
No se pudo realizar secuencias

de RT debido a ERC

VI, VD y septum interauricular
engrosados, biauriculomegalia, FEVI:
45%, motilidad global disminuida, sin
alteraciones de la perfusién, RT difuso

del VI, VD y septum interauricular

No realizada

VI de paredes engrosadas. FEVI: 66%.
RT subendocérdico del VI.

No realizada

VI de paredes engrossadas,
FEVI: 70%, RT difuso del VI

No realizada

No realizada

VIy VD de paredes engrosadas,
biauriculomegalia, FEVI: 38%,
RT difuso del VI'y VD

No realizada

No realizada

No realizada

VI, VD y septum interauricular de
paredes engrosadas, biauriculomegalia,
FEVI: 55%, RT difuso del VI, VD y

septum interauricular

No realizada

VI de paredes engrossadas, biauriculo-
megalia, FEVI: 52%, RT subendocardico
del VI y septum interauricular,
derrame pleural bilateral
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1,59 (3)

1,88 (2)

1,96 (3)

AP SPECT/CT H/CL ratio (Perugini)

Figura1. A la derecha se observa que todos los pacientes n.o 2, 6 y 9 con centellograma *™Tc-PYP positivo para ATTR
con una relacién H/CL > 1,5 y una puntuacién de Perugini > 2. A la izquierda se muestra una imagen AP de térax
con un ROI H (en rojo) y ROI CL (en negro). A la derecha todos los pacientes muestran captacién miocardica en las
iméagenes de SPECT-CT. Los pacientes 6 y 9 muestran captacién hepatica difusa del *Tc-PYP sin alteracién estruc-

tural significativa en el estudio TC.

El ECO transtoracico es el primer estudio reali-
zado en pacientes con signos de falla cardiaca. Se
trata de una técnica ampliamente disponible con
un relativo bajo costo que permite documentar
ciertos hallazgos sugestivos de AC, como el engro-
samiento de las paredes ventriculares, la disfun-
cién diastélica, la reduccién del strain longitudi-
nal, la biauriculomegalia, el derrame pericardico.
Las principales desventajas del ECO radican en la
baja especificidad de sus hallazgos (45 a 67%), su
resolucién espacial variable, que no permite la ca-
racterizacion tisular miocdrdica y su incapacidad
de distinguir entre los subtipos AL y ATTR. Todos
los casos de nuestra serie mostraron hallazgos su-
gestivos de AC. La RMC es una técnica que per-
mite una caracterizacién tisular del miocardio con
alta resolucién espacial. Las principales desven-
tajas son su mayor costo, acceso méas restringido
y la presencia de limitantes como el uso de medio
de contraste en pacientes con enfermedad renal
crénica avanzada y dispositivos metdlicos no com-
patibles. El RT es el método més establecido para
confirmar el compromiso cardiaco por amiloidosis,

con una sensibilidad de 85,7% y una especificidad
de 92%17. En la mitad de los pacientes de nuestra
serie se realizé RMC, que evidencié hallazgos su-
gestivos de AC (tabla 2).

En la mayoria de los casos de nuestra serie
(87,5%) se determiné la presencia o ausencia de
cadenas livianas en suero u orina, lo cual orien-
t6 al diagnéstico de AL, especialmente en los pa-
cientes con centellograma negativo. Estas pruebas
muestran una sensibilidad del 100% para iden-
tificar una proteina monoclonal en pacientes con
amiloidosis AL®®,

En Medicina Nuclear se han empleado varios
radiotrazadores para valorar la AC" que explo-
ran alteraciones de la inervacién simpaética, la
perfusién miocérdica, el metabolismo celular y el
deposito de amiloide. El **Tc-PYP es un radiotra-
zador que tiene especial avidez por el depdsito de
amiloide en pacientes portadores de ATTR, estan-
do disponible en nuestro medio a un costo razo-
nable. El diagnéstico precoz de AC y el subtipo,
hasta un afno luego del inicio de los sintomas, re-
sulta especialmente relevante, dado que se asocia
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e G

1,06(0)

1,03(0)

AP SPECT-CT H/CL ratio (Perugini)

Figura 2. Pacientes n.o 1, 8 y 10 con centellograma *™Tc PYP negativo para ATTR con una relacion H/CL < 1,5 y
puntuacién de Perugini < 1. A la izquierda se muestran imagenes AP de térax con ROI H (en rojo) y ROI CL (en
negro). A la derecha, imdgenes SPECT-CT en dos pacientes con actividad de pool sanguineo (1 y 3). Ninguno de estos
pacientes mostré captacién miocardica de *"Tc-PYP. En el paciente 8 se detectd captacién costal del *Tc-PYP de

probable etiologia traumaética.

a un mejor prondstico y mortalidad sensiblemente
menor a la de los pacientes con diagndstico tardio
luego de pasado un afo del inicio de sintomas®.

En cuanto a las limitaciones de nuestro estu-
dio, destacamos que en un 12,5% de los casos no
se evalud la presencia de gammapatia monoclonal
mediante la determinacién de cadenas livianas
en suero u orina, mientras que en el 50% de los
pacientes no se realiz6 RMC. Ademas, no se cont6
con biopsia endomiocardica para confirmar la pre-
sencia de amiloide miocardico en ningdn paciente,
lo que constituye actualmente el patrén oro en el
diagnostico de AC.

Conclusiones

Los resultados de nuestra experiencia preliminar
apoyan la importancia del centellograma con *™Tec-
PYP en la caracterizacion de los pacientes con sos-
pecha de AC por ATTR, lo cual permite confirmar
el diagnéstico y asi orientar las opciones terapéu-
ticas con una herramienta minimamente invasiva,
disponible, de costo razonable y elevada precisién
diagnoéstica. Esta técnica se encuentra subutiliza-
da en nuestro medio, atin cuando la informacién

que aporta tiene implicancias relevantes en el tra-
tamiento y el prondstico de los pacientes con AC.
La incorporaciéon del SPECT-CT permiti6 determi-
nar con mayor precision la extensiéon de los secto-
res cardiacos afectados por el depdsito de amiloi-
de, asi como descartar falsos positivos asociados al
pool vascular.
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