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INTRODUCCIÓN
La amiloidosis es un proceso patológico que resulta del deposito peculiar de fibrillas B trenzadas
en hojas plegadas formadas por varias proteínas.1'' Se puede encontrar amüoide en casi todos
los órganos, pero ía enfermedad clínicamente evidente aparece solo si existe infiltración extensa
y en general se puede clasificar en dos tipos: amiloidosis primaria y amüoidosis secundaria. La
amiíoidosis primaria es causado por el depósito de una proteína amüoide compuesta de porciones
de inmunogíobulinas de cadena ligera ( designada AL), producidas por una población
monoclona! de células plasmáticas, a menudo como causa de un mieloma múltiple.4

La amiloidosis secundaria se debe a la producción de una proteína, no inmunogiobulina,
denominada AA.2 También existe la amiíoidosis familiar que se hereda con carácter autosómico
dominante y depende de la producción de una proteína llamada transtirretina. Esta última tiene
tres presentaciones clínicas: a) neuropatía progresiva, b) miocardiopatía y c) neuropatía.5'6'7 La
amiloidosis sistémica senil se debe a ia producción de una proteína parecida al factor natriurético
auricular o transtiretina.2'8

La afección cardiaca es frecuente en caso de amiloidosis asociada a discrasia por ínmunocitos9 y
es menos frecuente en las otras entidades, la amiloidosis cardiaca es más común en hombres que
en mujeres y es rara antes de los 30 años de edad.3 La afección del aparato cardiovascular por
amiloide produce varias manifestaciones clínicas. La forma más frecuente de presentación es Ía
de una miocardiopatía restrictiva,10 La segunda manifestación más frecuente es ía de una
insuficiencia cardiaca congestiva debida a disfiinción sistólica,7'10 seguida por la hipotensión
ortostática, que se presenta en 10% de los casos.11 Otra anomalía se da a nivel de la formación y
conducción del impulso cardiaco, originando arritmias y trastornos de la conducción.2 A
continuación se presenta el caso de una mujer con amilodosis cardiaca que presentaba tres de
estas manifestaciones.

PRESENTACIÓN DEL CASO.
Mujer de 64 años de edad con antecedentes de tabaquismo crónico, histerectomía a los 44 años
por miomatosis uterina, inició 1 año previo a su hospitalización con astenia, adinamia,
híporexia, pérdida de peso de aproximadamente 15 Kg, y edema de miembros inferiores que fue
progresivo y ascendente Cuatro meses previos a su ingreso presentaba disnea de pequeños
esfuerzos, ortopnea y eventos de disnea paroxística nocturna, por lo que acudió con médico
privado quién la encontró con datos de insuficiencia cardiaca descompensada, por lo que le
inició manejo con diuréticos. Le realizó además estudios de laboratorio y gabinete entre ellos,
ultrasonido abdominal de hígado y vías biliares, documentando litiasis vesicular. La serie
gastroduodenaí reportó compresión extrínseca de la segunda porción deí duodeno, siendo ésta
sugestiva de la presencia de un cáncer de páncreas, por Jo que se decidió realizar tomografía
computada de abdomen que descartó ía presencia de masas tumorales o de otra patología
intraabdominal. Ante ios datos de falla ventricular se le realizó, en medio particular, un
ecocardiograma transtorácico el cual demostró ia presencia de masa intrauricular izquierda. El
trazo ECG tomado en su localidad registraba un ritmo nodal, por lo que fue finalmente enviada al
Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición Salvador Zubirán, y de ahí referida a este
Instituto para ei estudio de su patología cardiaca. La paciente ingresó a la unidad coronaria con
ios siguientes datos a la EF: TA 110/60 mmHg, FC. 60/min FR 20/min. Femenino de
complexión delgada, en malas condiciones generales sin tolerar decúbito, cuello con plétora
yugular grado 111, sin adenomegalias, pulsos carotideos presentes de buena ampíitud e intensidad,
sin soplos, área precordial con ápex en 5o Eíí y LMC. A la auscultación se escuchaban ruidos
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cardiacos rítmicos, Io y 2° ruido normal, con tercer ruido, sin
Campos pulmonares con presencia de estertores crepitantes subescapulares, bilaterales y con
integración del síndrome de derrame pleural derecho en región basal. El abdomen se encontró
globoso a expensas de iiquido de ascitis, presencia de dolor a la palpación en hipocondrio
derecho, hepatomegaüa de 4cm x 3 cm x 3 cm por debajo deí borde costal derecho. Peristalsis
presente, de características normales. Miembros inferiores con edema bilatera! (+++) hasta la
porción superior de ambas piernas.

Laboratorios de ingreso:

Gasometría arterial: pH 7.42, PO2: 49 mmHg, PCO2: 28.3 mmHg y SatO2 del 85%.

Exámenes de gabinete:
Radiografía de tórax: cardiomegalia grado 11 con hipertensión venocapilar severa y derrame
pleural derecho de aproximadamente un 50%.(ñgura 1)

Trazo eíectrocardiográfíco: ritmo nodal con Fe. de 65 por rnin., QRS 90 mseg. eje ARS - 30° con
bioqueo de fascículo anterior de la rama izquierda de Haz de His y pobre progresión del primer
vector de VI a V3. Onda QS en DU, DHI y AVF.
(Figura 2)

Con lo anterior se inició manejo para la falla cardíaca con O2, reposo, diurético, IECA; e
inotrópicos.

06/JXJL/99: Después de su ingreso en la Unidad de Cuidados Coronarios (UCC) se le realizó
ecocardiograma que reportó: Rao 33 mm, AI 47mm, SIV 14mm, PP lOmm, DDVI 39mm, DSVÍ
25mm, FE 50%, con velocidades de tracto de salida y de grandes vasos normales, movilidad
global disminuida y dilatación de ambas aurículas. El flujo dopler transmitral sugirió un patrón
restrictivo, el septum interauricular y ventricuíar se encontraron engrosados (figura 3), con
insuficiencia mitral, tricúspidea y pulmonar ligeras. Se observó además la presencia de una
minoración en atrio izquierdo, en la pared lateral y posterior, de aproximadamente 26xI8mm
sugestivo de trombo intracavitario. (Figura 4) Por las características previas se sospechó masa
mtra-cardíaca (probable metástasis) en ei contexto de probable cáncer de páncreas (debido a!
reporte de ía SEGD del 30/JUN/99 que reportaba compresión extrínseca a nivel de la segunda
porción duodenal), versus el diagnostico de miocardiopatía restrictiva probablemente infiitratíva.

La TAC tóraco-abdominal se observó con importante derrame pleural derecho en
aproximadamente un 50% y derrame pleural izquierdo en aproximadamente 20%, (figura5). Se
observaron cavidades cardiacas de tamaño normal con septum interauricular y ventricuiar
engrosados. No se demostró la presencia de masa tumoral en páncreas o a cualquier otro nivel
por lo que, aunado a la realización de marcadores tumorales que se reportaron negativos, se pudo
razonablemente descartar el diagnóstico de cáncer de páncreas.



9/Juí/ 99. Se reaüzó ecocardiograma transesofágico, con dopier pulsado en válvula mitral que
demostró un patrón de llenado restr¡ctivo( figura 6) y la presencia de múltiples trombos en ambas
aurículas con engrasamiento significativo en las paredes auriculares de aproximadamente 10
mm ( figura 7 y 8 ), sugiriendo la presencia de un proceso infílírativo... Debido a la presencia de
trombosis auricular se decidió agregar anticoagulación con heparina, además del manejo ya
establecido. La evolución de la paciente fue tórpida a pesar de! tratamiento. El derrame pleural
derecho presentado a su ingreso se resolvió , pero continuó con datos de falia ventricular.

Í4/JUL/99. La paciente es egresada de la UCC e ingresa a hospitalización para continuar manejo
y estudio.

16/JUL/99. Debido al trastorno de! ritmo presentado por la paciente, el servicio de arritmias
decidió realizar Hoíter de 24 horas. El reporte de éste fue: ritmo de base nodal, con una FVM de
62/min con extrasístoles ventricuíares frecuentes de una sola morfología y sin pausas mayores
de 2.5 segundos. Con esto se recomendó solamente vigilancia médica estrecha.

La evolución siguió siendo tórpida, con desarroilo de hiporexia y caquexia importante. Se
encontraron datos de falla prerrenal con elevación discreta de azoados.

18/JUL/99. Ante la evidencia sugestiva de miocardiopatía restrictiva con probable infiltración, se
sospechó la posibilidad de infiltración amiloide. Se realizó biopsia de grasa periumbilical para
confirmar diagnóstico, sin embargo, ésta se reportó negativa para presencia de material amiloide.

20/JUL/99. Se intentó realizar cateterismo cardiaco derecho e izquierdo con ventriculografia. sin
embargo, éste fue suspendido en varias ocasiones por intolerancia de ¡a paciente a! decúbito.
Finalmente se logró realizar el procedimiento con toma de biopsia de endocardio derecho. Ei
reporte histopatoíógico fue la presencia de infiltrado cardiaco extraceiular patognornónico de
material arniloide.( figura 9 y 10)).

Con esto, el diagnóstico final fue el de una amüoidosis primaria con gammopatia fundamental no
caracterizada con afección cardiaca, ya que se realizó electroforesis de proteínas (para descartar
la presencia de cadenas ligeras en orina) descartándose la posibilidad de una amiloidosis
primaria asociada a discrasia sanguínea del tipo de mielorna múltiple.

Toda vez que se completó diagnóstico y después de haber hablado con sus familiares acerca de
las características de la enfermedad, del hecho de no existir cura para la amiloidosis, y haber
comentado el pronóstico malo a corto plazo, se decide de común acuerdo, por el servicio tratante
y ios familiares, su egreso a domicilio.

17/AGO/99. La paciente fue dada de alta por máximo beneficio y con tratamiento de apoyo a
base de anticoagulantes y diuréticos, falleciendo finalmente en su domicilio, por lo que no fue
posible solicitar el estudio anatomopatológico.

REVISIÓN DE LA LITERATURA.
La amiloidosis es una enfermedad caracterizada por ei depósito de proteínas amiloideas de
carácter insoiuble y fibrilasr, casi siempre en los espacios extraceíulares de órganos y tejidos. Las_
proteínas fueron descritas por primera vez por Virchow en 1854, que las denominó de ésta'
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manera por su color tras la tinción con yodo y ácido sulfúrico. Todas ¡as proteínas amiioideas
comparten una estructura fíbrilar exclusiva. El amiioide aparece como un material homogéneo y
amorfo bajo ei microscopio de luz, pero en realidad consiste en un rígido y linea! agregado
fíbrilar de 7.5 a 10 nM de ancho y de largo. Cada fibrilla consiste de dos a 5 filamentos y está
arreglada en sentido antiparaíelo o cruzado con en una configuración de lámina plegada, la cual
es responsable de sus características ópticas. La tinción con rojo congo es la tinción más
especifica y produce un color verde manzana birrefringente del materia! amiioide ante la luz
polarizada. El microscopio electrónico reveía un modelo fibriíar; el amiioide fibrüar se deposita
extraceiularmente y generalmente resiste la digestión proteo Htica., estos depósitos causan una
perdida de los elementos del tejido norrnai y desorganización de ia arquitectura del tejido.'2

La amiloidosis puede .ser hereditaria o adquirida y el deposito puede ser focal, localizado o de
distribución sísíémica ía forma local o focalizada puede ser incidental, particularmente en el
viejo, mientras que la amiloidosis sistémica es progresiva y usualmente fatal.

El depósito amiioide está compuesto de proteínas fíbrilares, en el que la subunidad del .péptído
difiere en las diferentes formas de enfermedad y constituye la base para la clasificación de la
amiloidosis clínica13

Todos los tipo de amiioide comparten una estructura central similar una lámina beta con bandas
perpendiculares a su eje largo, a pesar de su marcada heterogeneidad en su secuencia y hallazgos
tintoriales de varias de sus proteínas precursoras.'11

Los depósitos de amiioide son ricos en glucosaminogíicanos, en la forma de heparán-sulfato y
dermatán-sulfato, el cual forma unión no covalente con las fibrillas amííoideas.15 El papel
preciso de los glucosaminogíicanos en el amiioide permanece incierto, pero evidencias
experimentales sugieren que pueden tener efectos fibrilogénicos sobre ciertas proteínas de
precursor ñbrilar amiioide. Otro constituyente universal del deposito amiioide es el componente
P amiioide ( Baítz et al 1986),16 el componente P amiioide esta unido a fibrillas amiloídes de un
modo dependiente de calcio y puede contribuir a ía relativa estabilidad de los depósitos amiíoides

nen vivo.

El diagnóstico de amiloidosis siempre va seguido de ía caracterización del tipo de proteína
fibriíar para determinar un apropiado manejo. En el presente no hay tratamiento para la
movilización de amiloide, pero observaciones recientes de varios tipos de amiíoidosis han
revelado que ha medida que se reduce el suplemento de ías respectivas proteínas precursoras de
amiioide fibrííar, frecuentemente resulta en una mayor regresión de los depósitos; esto indica qut
la amiloidosis es un proceso dinámico.18

Patogénesis de la Amiloidosis.
La formación, depósito y persistencia de las fibrillas amiioideas necesitan de la producción de su
respectiva proteína precursora de ía fibrilla. La estructura primaria del ías proteínas precursoras
de la fibrilla es indudablemente el mayor determinante de su amiloidogenicidad, y aunque las
moléculas precursoras intactas en ocasiones forman las fibrillas amiioideas in vivo.19'2 éstas
están frecuentemente compuestas de fragmentos que han sido parcialmente hidrolizados.2'"22 El
momento exacto en que se produce la hidrólisis que da lugar a la formación de ia fibrilla es
desconocido.



Las razones por ía cual el amiloide es depositado en ciertos individuos y no en otros, ios factores
de distribución anatómica, la frecuencia de inicio, la diferente tasa de progresión, y ¡os efectos
clínicos de ios depósitos de amüoide, continúan siendo desconocidos. 3

Los depósitos de amiloide probablemente ejercen mucho de su efecto patológico a través de su
presencia física, causando disrupción de Ía arquitectura normal del tejido. Es posible además, sin
embargo que las fibrillas amiloideas sean citotóxicas, por ejempio pueden inducir apoptosis, y en
algunas de sus efectos en condiciones tales como enfermedades, en los que los depósitos son
escasos, son mediados por esta vía. A

En los estados Unidos, el 85% de los pacientes con amüoidosis sistémica tiene e¡ tipo primaria
(AL), en ia cual la fibrilla consiste de cadenas ligeras monoclonaíes Kapa y Lambda,1 los que
contienen la proteína A forma la amüoidosis secundaria (AA), la transtiretina (preaíbúmina) en la
amüoidosis hereditaria (ATTR), la amiloidosis sistémica senil (SSA) y la beta2 micro globulina
que esta asociada con diálisis crónica, estos diferentes tipos de amiloide puede ser reconocido en
la selección de tejidos con el uso de antisueros específicos de los componentes de la proteína. '

Se ha estimado que existe de 1000 a 2225 nuevos casos de amiloidosis primaria (AL) cada año
en ios Estados Unidos12'27 y además una media predicha de 100 a 200 casos nuevos
diagnosticados de amiloidosis familiar por año.28

Amiloidosis Primaría. La amiloidosis primaria (AL) es una enfermedad sistémica infiltrativa
que involucra a las estructuras cardíacas, ocasionando una miocardiopatía infiltrativa de tipo
restrictivo causada por el deposito de cadenas ligeras de inmunoglobulinas, como una matriz
fibriiar insoíuble que afecta todas la estructuras cardiacas.29'30 El involucro del corazón crea un
resultado extremadamente pobre, en el cual e! desarrollo de ía falla cardiaca es particularmente
devastadora y da como resultado una sobre vivencia menor a 6 meses.12 Los pacientes con
amiloidosis cardiaca primaria frecuentemente presentan signos de falla cardiaca derecha31'32

atribuidos tanto a la fisiología restrictiva del ventrículo derecho como a ía disfunción sistólíca y
diastólica de! ventrículo izquierdo.34'35 Característicamente eí tamaño de la cavidad ventricular es
normal . o pequeña en ía mayoría de los casos de enfermedad cardiaca por amiloidosis primaria
(AL).29'31' Sin embargo, se ha descrito el desarrollo de ventrículos dilatados.37 Los cambios
geométricos del ventrículo derecho pueden ser desde el punto de vista académico semejante a
otras formas de enfermedades cardiacas tales como miocarditis,38 cardiomiopatía isquémica,39

miocardiopatía dilatada idiopática4 y enfermedades valvulares cardiacas. Se ha documentado que
la dilatación de! ventrículo derecho y su disfunción están asociados con un pobre pronóstico para
los pacientes.41

La mayoría de las veces suele presentarse en las discrasia de células beta, incluyendo en un 15%
de ios pacientes con mieloma múltiple y en menor proporción en aquellos con linfomas,
macroglobulinernia y otras gammopatías monocionales benignas. El componente monoclonal
esta presente en eí suero o en ia orina en 65% y 86%, respectivamente, pero en cerca dei 14% de
los pacientes con amiíoídosis primaría (AL), la gammopatía fundamental no puede ser
caracterizada.''42

Otras manifestaciones clínicas de la amüoidosis primaria son producidas, a casi cuaiquier órgano



Otras manifestaciones clínicas de la amüoidosis primaria son producidas, a casi cualquier órgano
además dei cerebro e! cual puede ser directamente afectado. Eí deposito renal de (AL) tiene los
mismos efectos que el amüoíde (AA), ía afección del intestino puede causar disturbios de
motilidad( también causa neuropatía periférica), mala-absorción, perforación, hemorragia u
obstrucción, puede haber hipoespienismo, ocasionalmente con esplenomegaüa. El síndrome dei
túnel carpiano ocurre en un 40% y ía neuropatía sensomotora periférica en un 20%,
frecuentemente en asociación con neuropatía autonómica. La afección en la pie! se manifiesta
como pápulas, nodulos o placas usuaímente sobre la cara y el involucro de los vasos sanguíneos
dérmicos resulta una púrpura característica alrededor de los ojos y ía macroglosia es poco
frecuente, pero casi siempre patognomónico. La deficiencia del factor X, y ocasionalmente del
factor IX, puede ocasionar diátesis hemorrágica 43

Amíloidosis hereditaria sistémica. Es extremadamente rara pero existe en varias formas. Es
debida a un mecanismo de herencia autosómico dominante el cual da origen al desarrollo de
varias proteínas amiioidogénicas. La primera de estas proteínas es la transtiretina (TTR), que ha
sido identificada como la causa más común de amiloidosis hereditaria. La acumulación de esta
proteína usualmeníe da como resultando el síndrome clínico denominado polineuropatía
amüoidótica familiar (FAP).44 Varias mutaciones en eí gen de la TTR han sido reportadas como
causa de amiloidosis.. La TTR es producida predominantemente en el hígado y esta involucrada
en eí transporte de las hormonas tiroideas y de ía vitamina A.45

El síndrome clínico FAP es caracterizado por una neuropatía autonómica y periférica progresiva
con varios grados de deposito amiloide viscera! en el bazo, corazón, vitreo de los ojos, gíándulas
adrenales y tiroideas, ía neuropatía craneal amiloidótica con afección sistémica fue reportada con
mayor prevalencia en Finlandia, resultando de la mutación de los genes que codifican ía proteína
gelsolin.46

Las mutaciones en ios genes de la lisozima,47 la apoüproteína AI48f
49 y en el fibrinógeno alfa,50

están asociados con amiloidosis sistémica no neuropática: La mayoría de los pacientes presentan
hipertensión y falla renal, aunque el corazón, bazo, hígado, hueso, tejido conectivo, y las
glándulas exocrinas, también pueden estar involucrados en grado variable.4

Amiloidosis relacionada a diálisis (ARD). La beta2 micro globulina es una cadena ligera de
antígenos de la clase I MHC. Esta presente en todas las células nucleadas. y forma las fibrillas
amiloideas en la ARD. Los niveles elevados persistentes de BETA2M resulta en una falla de ía
membrana diaíítica, lo cual es un prerrequisíto para el desarrollo de la ARD, que se desarrolla
tanto en hemodíálisiss! como en laDPCA.52 El depósito de amiloide se encuentra
predominantemente en articulaciones, hueso y tejido peri articuiar manifestándose principalmente
con la presencia de artralgías y del síndrome del túnel carpiano.43

Amiloidosis Sistémica Senil. Hasta un 25% de los ancianos tienen depósitos sistémicos
ciínicamente silentes de un tipo precursor normal de TTR. Ocasionalmente ios depósitos
extensos en el corazón causan falla cardiaca y pueden tener consecuencias fatales.43

Amiloidosis localizada. El depósito amiloide localizado a órganos específicos se produce en una
amplia variedad de formas y refleja, presumiblemente, ía producción local de precursores de ías
fibrillas. Las formas clínicas más comunes de depósito de amiíoide local ocurren en la piel, en eí
tracto respiratorio y en eí tracto genital y son básicamente del tipo AL Esta forma de amiloidosis
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esta asociada con la presencia de células beta monoclonales o con la proliferación de células
plasmáticas. La resección quirúrgica de estos amiloidomas puede ser curativa.4

Amiíoidosís cerebral. Aunque los vasos sanguíneos cerebrales y el cerebro son raramente
afectados en ia arniloidosis sistémica, éstos constituyen sitios importantes de depósitos locales de
amiloide.53 El tipo más frecuente e importante de material amiloide cerebral es ia proteina beta-
amiloide, que se ha asociado con el desarroilo de ía enfermedad de Alzheimer. Esta proteína se
encuentra también presente en el Sx de Down y en ia angiopatia amiloide hereditaria de Duich.
La proteina beta amiíoide es producida mediante hidrólisis y procede de ía secuencia que va del
residuo 39 al 43 del precursor de la proteína beta-amüoide (APP).511

AMILOIDOSIS CARDIACA.

La afección deí corazón es un dato común y es la causa más frecuente de muerte en caso de
amiloidosis vinculada con discrasia por inmunocitos. La cardiopatía clínicamente evidente esta
presente en 33% de los pacientes, aunque el corazón casi siempre se ve afectado en el estudio
histopatológico.55 Por otra parte, en ía amiloidosis secundaría ía afección cardiaca.clínicamente
importante es rara,56 y los depósitos miocárdicos son típicamente pequeños y perivascuiares. los
cuaíes no sueíen dar disfunción míocárdica importante.57 La amiloidosis familiar solo
ocasionalmente presenta afección cardiaca franca y se presenta tardíamente en la evolución de ia
enfermedad.5 La afección cardiaca en la amiloidosis senil varia desde pequeños depósitos
auriculares, que no dan por resultado alteración funcional, hasta afección ventricuíar extensa con
insuficiencia cardiaca.7

ANATOMÍA PATOLÓGICA.
Los datos patológicos incluyen crecimiento leve de las aurículas sin dilatación ventricuíar
relevante. Las paredes de ambos ventrículos son característicamente firmes, duras, no distensíbíes
y engrosadas. La sustancia amiloide esta presente entre las fibras rniocárdicas, con deposito
extenso en músculos papilares y en las válvulas cardiacas. Es frecuente la afección cardiaca de
aurículas y ventrículos.4 Las arterias y venas coronarias intramuraíes contienen depósitos
amiíoideos en las capa media y adventicia que en ocasiones reducen la luz de ios vasos.6'39

MANIFESTACIONES CLÍNICAS.
La afección de aparto cardiovascular por amiloidosis se presenta en cualquiera de las cuatro
formas generales, y muchos de éstos pacientes presentan una combinación de estas cuatro
formas. La manifestación clínica más frecuente de la amiloidosis cardiaca es la míocardiopatía
restrictiva.10 Las manifestaciones en el hemicardio derecho dominan el cuadro clínico, con edema
periférico reíevante,1 ia infiltración amiíoide del miocardio hace que aumente la rigidez del
miocardio, lo que provoca descenso rápido con meseta diastólica característica ( signo de la raíz
cuadrada) en ia curva de presión ventricuíar que puede simular pericarditis constrictiva, a
diferencia deí llenado diastólico acelerado inicial del ventrículo izquierdo de la pericarditis
constrictiva, la amiloidosis cardiaca se caracteriza por velocidad disminuida del llenado
diastólico inicial.60

Una segunda manifestación frecuente es las insuficiencia cardiaca congestiva debida a disfunción
sístólica. • En algunos pacientes el depósito de amiloide en la aurícula puede originar perdida de
la función de transporte auricular, a pesar de la conservación de ritmo sinusaí eléctrico, y el



desencadenamiento de insuficiencia cardiaca congestiva.4 La evolución de esta forma de
enfermedad por lo general es tórpida y con maía respuesta ai tratamiento.59

La hipotensión ortostática es ¡a tercera forma en que se presenta en 10% de los casos; aunque es
más probable que se deba a infiltración amiíoide del sistema nervioso autónomo o de !os vasos
sanguíneos, el deposito amüoide en ei corazón y glándulas suprarrenales contribuye a esta
manifestación. (58).
Una anomalía en la formación y conducción del impulso cardíaco es el cuarto modo y menos
común de la presentación; origina arritmias y trastornos de la conducción. (57). La muerte súbita
debida a arritmias es sumamente común. (58).

TROMBOSIS AURICULAR.
Dubrey y colegas68 reportaron una serie de pacientes con amiíoidosis cardiaca y presencia de
trombo atrial y evidenciaron la disociación electromecánica atrial. Ellos sugieren que la
anticoagulación sistémica puede estar indicada en falla de la función sistólica aíria! Plehn et al
describieron un caso similar que presentó embolización sistémica y nuevamente es recomendada
la anticoagulación en falla atrial en amiíoidosis.4

ESTUDIOS NO INVASIVOS.
En la radiografía de tórax se puede observar cardiomegalia en pacientes con disfunción sistóiica,
pero el tamaño del corazón es normal en pacientes con la forma restrictiva., ia congestión
pulmonar suele ser importante en enfermos con insuficiencia cardiaca congestiva.

ELECTROCARDIOGRAMA.
Suele ser anormal, el elemento más característico pero a menudo ausente es la disminución
diseminada del voltaje (1), suele haber semejanza con datos de infarto del miocardio, debido a
ondas R ausentes o pequeñas en derivaciones precordiales derechas, con menor frecuencia a
ondas Q en las derivaciones inferiores. Las arritmias son comunes en particular la fibrilación
auricular, aunque rara vez son la manifestación inicial de amiloidosi cardiaca. En pacientes con
amiíoidosis cardiaca son frecuentes las arritmias ventriculares complejas y en algunos puede ser
presagio de muerte súbita.6 A menudo se observan diversas formas de defectos de la conducción
auriculoventricular, las anomalías de conducción AV son más frecuentes en amiíoidosis familiar
con poli neuropatía , la afección del nodo sinusal es frecuente y puede haber características
clínicas y eíectrocardiográficas de enfermedad del nodo sinusaí.5

ECOCARDIOGRAFIA.
En casos avanzados revela con mayor frecuencia grosor aumentado de las paredes de los
ventrículos, cavidades ventriculares pequeñas, aurículas dilatadas y engrasamiento del tabique
interauricuíar.57 Aunque los datos son más notorios en la forma familiar que en la primaria
(AL),S tal vez en esta última se pueda observar disfunción del ventrículo izquierdo en casos
avanzados, pero la función sistólica suele ser habitualmente normal.59 Aunque puede haber
engrasamiento de las válvulas cardiacas, por lo general sus movimiento es normal.7 Se observa a
menudo derrame pericárdico, pero rara vez causa tamponamiento. El aspecto de las paredes
cardiacas engrosadas suele ser distintivo en la ecocardiografía bidimensional, y demuestra una
textura brillante granular debida al depósito de amiíoide.1 ' '

GAMAGRAFÍA CARDIACA.
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Realizada con pirofosfato de tecnecio -99m suele ser fuertemente positiva con afección notoria
por amiloide, 2 aunque en una minoría de casos es falsamente negativa. >6 Las gammagrafías
con resultados positivos tienden a correlacionarse con afección cardiaca extensa. La gammagraña
con anticuerpos contra miosina marcados con Indio también permite detectar afección cardiaca
por amüoide.63

DIAGNOSTICO.
Hace dos o tres decenios, el diagnostico clínico de amiloidosis sistémica se hacía ante-mortem
en apenas 25% de los casos; en la actualidad, con LA mayor atención clínica de la enfermedad y
la utilización de biopsias, el diagnóstico se realiza en casi todos los casos. La aspiración de grasa,
abdominal ha sido el procedimiento diagnóstico aislado más útií. También se han utilizado
biopsias de recto, encías, medula ósea, hígado, riñon y otros tejidos. La biopsia endomiocárdica
del ventrículo derecho o izquierdo, es muy útil para establecer el diagnostico de amiloidosis
cardiaca si el aspirado de grasa abdominal es negativo.

TRATAMIENTO:
El tratamiento de la amiíoidosis cardiaca es poco eficaz. Aunque se ha especulado que los
fármacos alquilantes pueden desempeñar algún papel en la amüoidosis primaria,1'7'64 éstos no
han demostrado efectos clínicos significativos. El uso de glucósidos cardiacos deben hacerse con
cautela, ya que los pacientes pueden ser particularmente sensibles a la digital y el empleo de dosis
ordinarias causa arritmias graves. Esto se relaciona con el enlace selectivo de digoxina con las
fibrillas amüoideas en el miocardio.' Con el uso cuidadoso de dosis bajas de diuréticos y
vasodilatadores peden obtenerse beneficios sintomáticos aunque siempre existe el riesgo real de
hipotensión con su uso. La inserción de un marcapaso puede ser útií en pacientes con enfermedad
sintomática del sistema de conducción.51 En pacientes con paro auricular debido a infiltración
amüoide, la anticoagulación puede ser apropiada incluso en ausencia de arritmias auriculares,
puesto que hay cierto riesgo de formación de trombos, quizá a causa de estasis en la aurícula.4

Algunos enfermos han recibido transplante cardiaco pero los resultados han sido malos a largo
plazo (supervivencia de 39% a los cuatro años en un estudio), debido a amiíoidosis progresiva en
otro órganos, por lo tanto, no se recomienda el transpíante de corazón en éstos enfermos.65 Un
método alternativo y heroico para tratar la forma familiar de amiíoidosis cardiaca es el
transplante simultaneo de corazón e hígado, porque la transtirrettna circuíante en esos sujetos se
produce en el hígado y puede corregirse con el transplante de este último.6'7

El pronóstico en pacientes con amiloidosis sistémica primaria con involucro cardiaco es pobre.
Se ha reportado que la sobrevivencia media después de! inicio de la falla cardiaca congestiva es
de aproximadamente 6 meses. Con el uso de Meífaíán y prednisona ía sobrevivencia media de
todos los pacientes con amiloidosis (con o sin involucro cardiaco) es de hasta aproximadamente
18 meses. 6 La sobrevivencia a largo plazo (mayor de 10 años) en amiloidosis ha sido reportado
en casos aislados, y aproximadamente un 5% de este grupo ha sido visto en la Clínica Mayo.67
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Figura 1. Radiografía de tórax posteroanterior, en la que observamos cardiomegalia grado 1, con
hipertensión venocapüar pulmonar y derrame pleural derecho en aproximadamente un 50%.
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.Figura 2. Trazo elecírocardiográfico a su ingreso en eí cual se muestra ritmo nodal, con FVM de
65 por min. Bloqueo de fascículo anterior de la rama izquierda de Haz de His y presencia de QS
en Dlí, D1I1 y AVF, con pobre progresión del primer vector de VI a V3.
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Figura 3.Ecocardiograma transtóracico apical de 4 cámaras en donde se aprecia septum
interventricular y las paredes del ventrículo izquierdo con aumento en su grosor. Válvula mitra!
y tricúspide con ligero engrosamienío de sus velos.
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Figura 4.Ecocardiograma transtorácico en plano paraesternal longitudinal en el cual se observa la
aurícula izquierda dilatada con un trombo en su interior, ias estructuras musculares del ventrículo
izquierdo con aumento de la reflectancia. Se observa además importante derrame pleura!
izquierdo.
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Figura 5.Tomografía axial computada con contraste en corte transversal a nivel del nacimiento
de los grandes vasos en el cuaí se observa importante derrame pleural derecho y derrame pleura!
izquierdo en aproximadamente un 20%.

18



Figura 6.Bcocardiograma transesofagico dopler pulsado en el borde de las vaívas de la válvula
mitral, el flujo díastólico mítral muestra parámetros de llenado ventricular de fisiología
restrictiva.
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Figura 7.Ecocardiograma íransesofagico se observa gran trombo que se origina en la orejuela
izquierda y se proyecta al interior de la cavidad atrial, en el resto de la cavidad atrial hay ecos de
contraste espontáneo.
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Figura S.Ecocardiograma transesofagico . Se aprecia un gran trombo dentro de la aurícula
derecha en ía desembocadura del seno coronario.



Figura 9. se observa eí deposito de materia! PAS positivo de aspecto amorfo que corresponde a
amÜoide que reempiaza totalmente la pared de una arteria de pequeño calibre . Se observa
además el deposito de amiloide rodeando el músculo cardiaco. ( 400X, Tinción del ácido
peryódico de Schiff).
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Figura 10. Tinción de Tíofíavina T que muestra el depósito de fibras de amiíoide en la pared de
una arteriola y entre el músculo cardiaco. ( 400X, tinción de Tioñavina T).
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