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ANTECEDENTES CIENTIFICOS. 

El amlloide es una sustancia amorfa vista al microscopio de luz, 

que tiende a depositarse en las paredes de los vasos sangulneos y 

extracelularmente en varios órganos, cuando estos depósitos son 

extensos, Interfieren con la función normal de los mismos 1.2. 

La amiloidosis cardiaca es una alteración poco frecuente y se 
encuentra con una incidencia del 5-10 % dentro de los desórdenes 

miocllrdlcos no coronarios y es clasificada como una enfermedad 

de origen metabólico 2. Esta sustancia es capaz danar el 

miocardio principalmente porque los depósitos intersticiales 

lnfiltratlvos sustituyen a los elementos contréctlles normales. Esta 

forma de lesión constituye la caracterlstlca de la tfpica amiloidosls 

cardiaca 3. 

El nombre de amiloidosis fue dado por Rudolph Virchow en 1854. 

En 1959, con la aparición del microscopio electrónico se dio el 

primer adelanto en la materia, al poderse conocer y analizar la 

estructura fibrilar del amiloide 1,5,6. Posteriormente se pudieron 

solubillzar las fibras y determinar mejor sus proteinas 

constituyentes, ya que con microscopía de luz utilizando tinción 

con hematoxilina y eosina, adopta un color rosa 3. Con las técnicas 



qulmlcas se obtuvo la tinclón rojo congo con la que la amlloldosls 

adopta coloración naranja, y vista bajo luz polarizada, se obtiene la 

blrrefrlngencia tlpica "verde manzana", distinguiéndose con el 

mlcroscoploelectrónlco fibras con un diámetro de 70 a 100 A, 

agregadas, sin ramificaciones, rlgidas y lineales dispuestas en 

láminas con plegamiento beta a base de proteinas fibrilares 1. 

Para fines prácticos, existen dos grandes grupos en cuanto a 

clasificación de amiloldosis: Amiloidosis Primaria (AL), y 

Amiloldosis Secundaria (AA). En la primera, las fibras están 

constituidas por cadenas ligeras de inmunoglobulinas y que puede 

estar asociada a Mieloma Múltiple 2. En el caso de la amiloldosis 

secundaria, las fibras están compuestas por proteinas que no son 

inmunoglobulinas, y en quienes se ha detectado un componente 

sérico con relación antigénlca (SAA), que se comporta como 

reactivo de fase aguda y se eleva en procesos infecciosos o 

Inflamatorios, Se cree que el amiloide o sus proteinas son producto 

de degradación de este. La amiloldosis secundaria se asocia a 

procesos infecciosos crónicos o enfermedades de tipo inflamatorio. 

La clasificación más aceptada de acuerdo a las proteinas 

presentes en las fibras es la siguiente: 

1. Amiloidosis Sistémica Primaria (inmunocltica) (AL). 

2. Asociada a Mieloma Múltiple (inmunocltlca) (AL). 



3. Sistémica Secundaria (reactiva) (AA). 

4. Familiar autosómlca recesiva (AA) 

5. Reactiva Inducida en animales (AA). 

6. Familiar autosómica dominante, polineuropatla (Prealbllmlna 

Transtlretlna). 

7. Cardiaca senll (prealbúmina transtiretlna). 

8. Asocisada a Hemodlálisis. 82 mlcroglobulina. 

9. Sistema Nervioso Central. 

1 O. Asociada a Tumores Endócrinos. 

11. Cutánea, con amlloldosls sistémica localizada. 

La amiloidosis cardiaca puede manifestarse de diversas formas: 

como cardlomiopatfa restrictiva, insuficiencia cardiaca inexplicable 

por disfunción diastólica; trastomGs del ritmo y de la conducción, 

hipotensión ortostática, valvulopatfa y cardiopatfa isquémica 4-6. La 

amiloidosis es un padecimiento que predomina en el sexo 

masculino, se presenta más comunmente en pacientes mayores 

de 30 allos, siendo rara su aparición antes de esta edad 

tratándose de amiloidosls primaria. Los depósitos de amilolde en 

estudios de necropsias han sido reportados en 30 a 69 o/o en 

sujetos mayores de 60 allos. Estos depósitos usualmente son 

pequellos y generalmente son hallazgos Incidentales. Por otro 

lado, en adultos jóvenes con amiloidosis generlizada, estos 

depósitos generalmente son extensos y frecuentemente provocan 



disfunción cardiaca fatal 3. Se ha demostrado mayor afección 

cardiaca en casos de amlloldosis sistémica primaria, que en la 

amiloidosis secundaria 4. 

En relación a hallazgos patológicos se describe crecimiento leve 

de aurlculas, sin dilatación ventricular significativa. Las paredes del 

corazón son fimles, duras, engrosadas y no distensibles, hay 

trombos en las orejuelas. El amiloide se encuentra presente entre 

las fibras mlocárdicas, en ocasiones fragmenténdolas y 

sustituyéndolas, ademés de incluir a veces el sistema de 

conducción y vélvulas cardiacas; en las arterias coronarias 

lntramurales existen depósitos de amiloide en la capa media y 

adventicia que pueden reducir significativamente la luz de los 

vasos ocasionando isquemia o necrosis 1-4,7. 

En la radiografía de tórax se encuentra cardlomegalla y congestión 

pulmonar. 

El electrocardiograma muestra disminución del vottaje de los 

complejos; puede haber ondas R pequenas o ausentes en 

precordiales, desviación del eje a la izquierda, o bien trastornos del 

ritmo y de la conducción, capaces de ocasionar muerte súbita 1.e. 
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En la actualidad las técnicas de diagnóstico han evolucionado, lo 

cual ha permitido identificar esta patología en vida de los 

pacientes, aunque si bien, en la actualidad no existe aún 

terapéutica alguna que modifique su pronóstico, el cual es fatal. Se 

han ensayado diversas sustancias alquilantes como el Melfalári 

combinado con asteroides, sin encontrar éxito adecuado, así 

mismo, existen reportes de transplante cardiaco, en los que se ha 

presentado recidivas del padecimiento 1B. 

Desde luego, el diagnóstico definitivo lo establece la biopsia 

endocárdica utilizando tinción de rojo congo. Así mismo, cuando 

existe la enfermedad a nivel sistémico, se puede obtener el 

diagnóstico por biopsia de mucosa rectal, grasa periumbilical o de 

encías, también habido reportes de positividad de biopsias de 

glándulas salivales 1-a, 11-20. 

El ecocardiograma revela engrosamiento de las paredes 

ventriculares, cavidades ventriculares pequenas y aurículas 

dilatadas. así como disfunción del ventrículo izquierdo, es común 

encontrar derrame pericárdico. La imágen ecocardiográfica es 

espumosa y granulosa 9-14. 

El gamagrama con tecnesio 99 muestra positividad y este se 

correlaciona con el grado de extensión del proceso 15-17. 



En la amiloidosis sistémica primaria se ha visto mayor frecuencia 

de afección cardiaca, siendo la principal causa de muerte 

. encontrada la insuficiencia cardiaca 1,2. 

Existen reportes previos de Incidencia cardiaca y otras 

manifestaciones de enfermedad cardiaca, pero estas han variado 

debido a que se incluyen pacientes con mínimos y extensos 

depósitos de amiloide 3. 

Debido a las diversas maneras de manifestación del padecimiento, 

puede ser confundido con otras entidades, de ahí la importancia de 

realizar un diagnóstico preciso, a pesar de que el tratamiento aún 

no es efectivo. 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

La amiloidosis cardiaca es una entidad poco frecuente, su forma 

de manifestación más común es la insuficiencia cardiaca 

Inexplicable y rebelde a tratamiento, algunos casos son 

catalogados erróneamente como pericarditis constrictiva, otros 

como valvulopatfas o como enfermedad aterosclerosa coronaria al 

presentarse en forma de cardiopatía isquémica; o bien, trastornos 

del ritmo y/o conducción que no son explicados ampliamente en 

cuanto a su origen. Por estos razonamientos resulta interesante el 

estudio de este padecimiento, conocer a fondo sus características 

y efectuar el diagnóstico certero durante la vida del paciente, 

teniendo la sospecha clfnica y los métodos diagnósticos de los que 

se dispone en la actualidad. 
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OBJETIVOS 

1. Revisar y conocer la prevalencia de amlloldosls cardiaca en la 

población tratada en el Centro Médico "la Raza". 

2. Identificar la conelación entre clfnlca y hallazgos patológicos en 

el grupo de casos estudiados. 

3. Profundizar en el conocimiento del padecimiento para poder 

Identificar a los pacientes con sospecha del mismo y dirigir su 

tratamiento adecuadamente. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se efectuó una revisión de 12,000 autopsias realizadas en el 

Centro Médico Nacional "La Raza", de 1957 a 1993, 

encontrándose 10 casos de amlloldosis cardiaca, ya sea en la 

forma primaria o secundaria. En todos se analizaron los hallazgos 

patológicos y se llevó a cabo una correlación clfnica. 

Criterios de Inclusión: 

- Autopsias de pacientes tratados en Centro Médico "La Raza" de 

1957a1993. 

- Ambos sexos. 

- Con diagnóstico anatomopatológico de amiloidosis cardiaca, 

primaria o secundaria, con tinción rojo congo positivo. 

Criterios de Exclusión: 

- Se excluyeron del estudio autopsias de pacientes con 

amiloldosis generalizada, la cual no involucraba corazón. 

- Biopsias positivas aisladas para amiloidosls de grasa 

periumbilical, mucosa rectal o encías. 
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RESULTADOS 

Se estudiaron 1 o casos, de los cuales, 4 fueron hombres y 6 

mujeres, con un rango de edad de 24 a 69 anos (promedio de 53.2 

anos). En 7 pacientes la amiloidosis no estuvo asociada con 

alguna enfermedad sistémica, por lo que fué catalogada como 

amlloldosls primaria y en 3 pacientes se catalogó como amiloidosis 

secundaria, debida a: adenocarcinoma tiroideo en uno, pielonefritis 

crónica en otro, y en el tercero a artritis reumatoide. En 9 

pacientes, la amiloidosls estuvo presente en varios órganos 

(amiloldosls sistémica) y en un paciente solamente se localizó en 

corazón (amlloidosis aislada). En todos los casos el diagnóstico 

definitivo fué establecido postmortem, a través del estudio 

anatomopatológico. 

Hallazgos Cllnk:os 

Manifestaciones cardiacas: Nueve de los 10 pacientes tuvieron 

signos y sintomas de insuficiencia cardiaca, con un tiempo de 

evolución que fué de tres dias a 10 meses (promedio 2.9 meses) 

antes de la muerte; un paciente tuvo Insuficiencia cardiaca tres 

anos antes de su muerte. Sólo uno de los 10 casos no presentó 

dato alguno de insuficiencia cardiaca. Un paciente tuvo angor 

péctoris y manifestaciones de infarto del miocardio Inferior, 
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acompanado de datos de bajo gasto. En dos pacientes hubo 

presencia de soplo cardiaco a nivel de foco mitral. Se identificó la 

presencia de derrame pericérdico en tres pacientes, ninguno de 

ellos con datos de taponamiento cardiaco; en dos més, se 

encontro por autopsia 200 ce. de liquido de derrame pericflrdico. El 

derrame pleural estuvo presente en tres casos. Ocho de los 

pacientes que presentaron insuficiencia cardiaca recibieron digital 

y diurético, cabe mencionar que en ninguno de ellos la falla 

cardiaca mejoró. En cuanto a los trastornos del ritmo y la 

conducción, un paciente presentó aumento del automatismo 

auricular y ventricular, ritmo nodal y finalmente fibrilación 

ventricular, otro paciente también con fibrilación ventricular. Dos 

pacientes con sincope. En un caso hubo alteraciones del ritmo, 

como aumento del automatismo auricular, ventricular y fibrilación 

ventricular secundarios a manifestaciones de infarto del miocardio 

de localización inferior, pero también tuvo datos de insuficiencia 

cardiaca severa y refractaria a tratamiento. 

En 7 pacientes la causa de la muerte fue debida a insuficiencia 

cardiaca, de estos, tres con cuadro urémico secundario a 

insuficiencia renal crónica. Dos pacientes con enterocolitis aguda. 

Otros hallazgos consistieron en vómito y diarrea en dos pacientes, 

pérdida de peso progresiva e importante en cuatro pacientes, que 
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varió de 8 a 20 kilos. Tres pacientes tuvieron Insuficiencia renal 

crónica y dos alteraciones del estado de conciencia (tabla 1). 

Debido a que no todos los casos fueron tratados por el servicio de 

Cardiologfa, no se encuentran descripciones electrocardiogréficas 

mas que en dos pacientes, en uno, con cambios compatibles con 

Infarto del miocardio Inferior y en dos casos se refieren voltaje 

pequeno y falta de progresión del primer vector de V1 a V3 (fig 1). 

Hallazgos anatomopatológlcos 

Miocardio: El peso de los corazones oscilaron entre 300 y 550 

grs con un promedio de 424 grs. En cinco casos hubo presencia 

de dilatación blventricular. En cinco casos con aumento del 

espesor medio de la pared libre del ventrfculo izquierdo que varió 

de 1.2 a 1.5 cm. En ventriculo derecho, 6 pacientes tuvieron un 

engrosamiento de la pared libre del mismo de 0.4 a 0.8 cm. 

Todos los corazones presentaron aumento de su consistencia. 

Histológlcamente se encontró amilolde en todos los corazones, 

observándose depositos del mismo reemplazando éreas de 

miocardio. En tres casos, los músculos papilares se encontraron 

Involucrados. 
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Tabla 1 

Caracteristicas cllnicas de los pacientes 

CuoNo. Edad S.10 Signos y slntomas Soplo11isL 
aagor ICC EGI IR 

:Ua M + 

2 .... M + + 

3 69a M + + 

4 48a M + 

s 6Sa F + + 

6 6311 F + + 

7 53a F + 

• 69a F + 

9 39a F + + FM 

10 Sla F + FM 

IC= insuficiencia cardiaca 
EGI= Enft:nnedad pstrointestional 
IR= Insuficiencia renal 
FM= foco mitral 





Endocardio: En endocardio se encontró Invadido por amllolde en 

tres pacientes, se encontró trombo mural en aurfcula derecha en 

dos casos y fibrosls subendocárdica de aurfcula izquierda en dos 

más. 

V61vulas aurlculoventrlculares: Una o mas válvulas cardiacas 

estuvieron afectadas en cada paciente , pero no ocasionaron 

disfunción en ningun caso. En algunos pacientes el aspecto 

macropicó era nonnal, sin embargo, al estudio microscópico se 

encontraron depósitos de amiloide. En los casos en que el 

aspecto microscópico se apreciaba con engrosamiento valvular y 

amarillento, al microscópico invasión por amllolde. En cinco casos 

hubo afección de la válvula mitral, en cuatro de la tricúspide, en 

dos de la aorta y en dos de la pulmonar. 

Perlc41rdlo: En pericárdio se encontró con hemorragia en un caso 

y con depósitos de amiloide en el pericárdio visceral en dos más. 

Vatos coronarloa: Hubo depósitos de amlloide en la capa media 

de los vasos lntennurales en dos casos y en uno en los vasos 

pericárdicos. Cabe sellalar que en ningún caso se demostró la 

presencia anatomopatológica de infarto del miocardio (tabla 11) (fig 

2-4). 
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figura 2. Vista macroscópica de corazón con amiloidosis cardiaca. Se aprecia 
engrosamiento septal interventricular. 



figura 3. Vim microscópica de miocardio con tinción rojo de congo, la cual tille en 
color naranja y se aprecia fragmen!Wón y sustitución de flbns miocardicu 
por amiloidc, con pérdida tolll de la catnlctura normal. 



figura 4. Con linción rojo c:oogo, bajo luz polariz.ada, corte microl<lÓpico de corazón, 
dando la birrdiigencia "verde manzana•. 



Otroa órganos: Nueve pacientes tuvieron amlloidosis en otros 

órganos: 7 en hlgado; 6 en bazo, 6 en riftones, 3 en estómago, 3 

en forma intestinal, 2 en pulmón, 2 en lengua, uno en esófago, uno 

vascular sistémico. 4 en suprarrenales, 2 en tiroides, uno en 

linfáticos y uno en páncreas. 
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Tabla2 

HaUazgos anatomopatol6gicos 

CuoNo. Peso coraz6a Trombo munl Depbsllos d• amUold• 
(1). canllaco. coronario vlllvalar se 

300 M,T 

2 soo 

3 ~ M 

.. 4!0 AD + M,T 

s !SO M,T,A,P 

6 400 

7 4!0 AD 

• soo 

11 380 + M,T,A,P + 

10 340 + + 

a 
AD= auricula derecha 
M=mitral 
T=tricúspide 
A= aórtica 
P=pulmonar 
SC• Sistema de conducción 



ANALISIS 

El aspecto Importante del presente trabajo, es el de correlacionar 

la extensión de la amiloidosls en el corazón histológicamente, con 

las manifestaciones clínicas del paciente. 

Por principio, encontramos en este trabajo una incidencia mayor de 

amlloidosls en el sexo femenino correspondiendo aun 60 % del 

total de casos, contrario a lo reportado en la literatura 1.3. Por otro 

lado, la prevalencia de amlloidosis cardiaca en el Centro Médico 

"La Raza" es pequena considerando que no todos los pacientes 

bajo sospecha cllnica del padecimiento llegan a ser confirmados 

por medio de necropsia. Ademés tomando en cuenta que el 

padecimiento puede adoptar diversas formas de manifestación y 

puede ser confundido con otros padecimientos. 

Tanto este estudio, como reportes previos 1-3, muestran que la 

mayoría de pacientes con amiloidosis cardiaca presentan datos de 

Insuficiencia cardiaca refractaria al tratamiento, en este caso, el 90 

% de los pacientes tuvieron como síntomatologia principal datos de 

insuficiencia cardiaca. Otras alteraciones frecuentes son las del 

ritmo y la conducción presentes sólo en el 20 % de nuestros 

pacientes, así mismo, la presencia de dename pericárdico (50 % 
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de los casos), que puede llevar al paciente al taponamiento 

cardiaco, lo cual no ocurrió en ninguno de los pacientes 

estudiados. 

La gravedad de la insuficiencia cardiaca en los pacientes que la 

presentaron, va en relación a la extensión del proceso y a que el 

resultado de la invasión del amiloide en el miocardio da a este una 

gran firmeza en su textura, disminución de la complianza, lo cual 

conlleva a disfunción cardiaca 6. De esta manera, a menor 

invasión miocárdica por amiloide las manifestaciones de 

insuficiencia cardiaca serán menores. 

Otro dato importante es la presencia electrocardiográfica de 

complejos de bajo voltaje, asl como la falta de progresión del 

primer vector de V1 a V3, lo cual sólo se consigna en el 20 % de 

nuestros pacientes. 

Se menciona en la literatura que el tejido de conducción puede 

verse involucrado por el padecimiento 7 en forma selectlva y dar 

manifestaciones cllnicas sin tener necesariamente gran extensión 

de la infiltración por amiloide miocárdico. 

Se ha reportado que las vélvulas cardiacas puede ser involucradas 

por el mismo proceso ª· En este estudio el 50 % de los pacientes 
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tuvieron algún tipo de afección valvular, aunque en ninguno de 

ellos con repercusión hemodinémlca. 

Diagnóstico diferencia!: La amlloidosis cardiaca, frecuentemente 

simula otras formas de enfermedad cardiaca, particularmente, 

cardiomegalia idiopética, ambas enfermedades se caracterizan por 

insuficiencia cardiaca y cardiomegalia. El trombo mural 

intracardiaco es freeuente en la cardiomegalla idiopállca y ocurrió 

en dos de nuestros 1 O pacientes. 

Existe una similaridad clínica entre pacientes con amiloldosis 

cardiacas y pacientes con pericarditis constrictiva y endocarditis 

constrictiva, tal como fibroelastosls endocérdica y fibrosls 

endomiocérdica ª· La amiloidosis cardiaca extensa produce un 

miocardio firme, con pérdida de la complianza miocérdlca, los 

pacientes con amlloidosls cardiaca extensa tienen caracterlsticas 

similares a aquellos con pericarditis constrictiva: alteración en el 

llenado diastólico e incapacidad para incrementar el volumen latido 

en respuesta a estímulos fisiológicos o bien, alteraciones eléctricas 
9-10, 

También la amiloidosis cardiaca extensa, puede simular 

cardiopatía isquémica 8. En el presente estudio sólo un paciente 

presentó angor y datos de infarto del miocardio en evolución en la 

17 



cara Inferior, sin embargo, el estudio anatomopatológico no 

demostró áreas de necrosis y las arterias coronarias se 

encontraron permeables, aunque con la luz disminuida por la 

presencia de grandes depósitos de amllolde en la capa media de 

las mismas, en dos pacientes más también se encontró afección 

coronaria, por el padecimiento, pero ninguno de ellos tuvo angor. 

Se menciona que es frecuente encontrar- lo referido en el primer 

caso y que probablemente se deba a la gran Invasión mloeárdica 

de amlloide y a la pérdida de la estructura anatómica normal que 

no permite una circulación coronaria normal, a pesar de haber 

coronarias permeables 8. Aunque si bien esto no excluye la 

posibilidad de infarto del miocardio, debido a que Ja mayoría de los 

pacientes afectados por amiloidosis cardiaca son personas de 

edad avanzada, puede coexistir en ellos la ateroesclerosis 

coronaria y tener realmente necrosis mioeárdica pero por esta 

causa. 

Consecuencias del depósito de amllolde cardiaco: El 

mecanismo de depósito de amiloide en el corazón es desconocido. 

Los depósitos de amiloide inicialmente rodean las células 

mioeárdicas y los capilares. Después, Jos depósitos intersticiales 

van desplazando las fibras mioeárdicas y pueden llegar a abarcar 

grandes áreas mioeárdicas, esta misma degeneración del tejido 

acarrea alteraciones en Ja función. 
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Mecanismo de Insuficiencia cardiaca: La Insuficiencia cardiaca 

congestiva ocurre con mayor frecuencia en pacientes con 

amlloidosis cardiaca extensa. Algunos autores han considerado 

que la afección por el proceso del pulmón contribuye a perpetuar la 

insuficiencia cardiaca, pero esta teorla no está comprobada 3. En 

los diez casos de estudio se encontró amiloidosis pulmonar sólo en 

dos pacientes y sin embargo, la insuficiencia cardiaca se manifestó 

en 9 pacientes. 

Afección valvular y de m(1sculos papilares: 5 de los pacientes 

tuvieron afectación de las válvulas cardiacas, se menciona que 

esto puede contribuir a exacerbar más la falla cardiaca. En ninguno 

de nuestros casos esto causó disfunción valvular. Las 

consecuencias de los depósitos de amiloide en los músculos 

papilares es incierta, en nuestros casos, tres pacientes tuvieron 

participación de los mismos, pero sin provocar disfunción. 

Slgnlflcancla de la afección endoc6rdlca: Se ha mencionado 

que tiene mayor importancia la afeccl6n endocárdica ventricular 

que la auricular 2. Cuatro de nuestros pacientes tuvieron 

participación endocárdica a nivel ventricular y cuatro a nivel 

auricular; esto contribuye más a las caracterlsticas del corazón con 

amiloidosis e interfiere con su adecuada función. 
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CONCLUSION 

La amiloidosis cardiaca es una entidad poco frecuente, como una 

de sus principales formas de manifestarse es la insuficiencia 

cardiaca y esto a su vez va relacionada en cuanto a gravedad, a lo 

extenso que sean los depósitos de amiloidosis en el corazón, asl 

mismo otras manifestaciones cardiacas del padecimiento 

dependen de las estructuras cardiacas afectadas traduciéndose 

esto en datos de cardiotatia isquémica, transtomos del ritmo y la 

conducción entre otros. 

Desgraciadamente los recursos terapéuticos a nuestro alcanze aún 

no son efectivos en contra de esta gran enfermedad por lo que 

queda abierta la puerta a la investigación del objetivo siempre 

buscado: la salud del paciente. 
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