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Amiloidosis Cardiaca
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Introduccion

La amiloidosis abarca un grupo de desérdenes de miiltiples
etiologias debido a depdsitos extracelulares de proteinas
betafibrilares insolubles, los depésitos amiloides que causan
dano estructural al tejido." El término “amiloyd” fue adoptado
en 1954 por Virchow con base en la coloracién por yodo
y acido sulfarico del tejido. Todas las fibrillas amiloides
comparten una misma estructura secundaria, la conformacion
en hoja beta plegada, y un componente no fibrilar idéntico,
la pentraxina amiloide sérica P,

La enfermedad puede ser subdividida en: forma localizada
(cuando el material es depositado en un dnico 6érgano)
y forma sistémica (cuando afecta mas de un 6rgano). La
afectacién cardiaco aislada, en que el miocardio se torna
firme y menos complaciente, es polimérfico y puede estar
presente en cualquier tipo de amiloidosis sistémica, con o
sin manifestaciones clinicas asociadas, siendo mas comdn
en anosos.’

En la practica clinica, es clasificada como amiloidosis
primaria, secundaria, hereditaria, y es relacionada con la edad.
La amiloidosis primaria aparece sin antecedentes o enfermedad
coexistente que envuelve 6rganos mesenquimales, como los del
sistema cardiovascular, tracto gastrointestinal, y tejido muscular,
siendo comtn el envolvimiento cardiaco. La amiloidosis
secundaria esta asociada con enfermedades crénicas y tiene
tendencia a depositarse en érganos parenquimatosos, como
el higado, el bazo y los rifiones, siendo raro el envolvimiento
cardiaco. Por fin, la amiloidosis hereditaria es generalmente
heredada de forma autosémica dominante."?

Las formas de presentacién clinica de la amiloidosis
cardiaca son variadas: insuficiencia cardiaca, arritmias, embolia
pulmonar y hasta muerte stbita por fibrilacion ventricular.
Las alteraciones anatomopatolégicas observadas incluyen el
aumento en el grosor parietal ventricular asociado a la textura
miocardica anormal, pudiendo haber envolvimiento de las
vélvulas cardiacas por el amiloide, siendo la valvula mitral la mas
afectada (90%), seguida de la trictspide (70%).*> Los hallazgos
en la amiloidosis cardiaca varfan con su gravedad y duracion.
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El electrocardiograma (ECC) revela bajo voltaje en 50%
de los casos, pudiendo presentar también grados variados
de bloqueos atrioventriculares e intraventriculares. El
ecocardiograma (ECO) es un examen esencial para sospecha
diagnéstica, pues es capaz de evidenciar la afectacion
infiltrativa y restrictiva, que son factores sugestivos de
amiloidosis cardiaca. Al ECO, se observa textura miocardica
anormal difusamente brillante con aspecto finamente
“manchado”.* En las fases iniciales, la textura anormal es sutil
y estandares de flujo de entrada en el ecodopplercardiograma
pueden sugerir relajacion retardado en vez de un estandar
restrictivo.” Ademas de eso, se puede verificar la presencia
de derrame pericardico y aumento atrial. ©

Pacientes con amiloidosis e insuficiencia cardiaca
congestiva tienen peor prondstico.” En la literatura, diversos
autores describen marcadores pronésticos, que pueden
orientar al clinico. El grosor miocardico de la pared libre del VI
evaluada al ECO esta intimamente relacionado al pronéstico.
Cuanto mas gruesa sea la pared, peor sera la evolucién.?
Pacientes con mas de 1,2 cm y menos que 1,5 cm presentan
sobrevida de 1,3 afo, y aquellos con mas de 1,5 presentan
mayor mortalidad.’

Se buscé describir el caso de un paciente con amiloidosis
cardiaca aislada de inicio tardio, con complicaciones
orgénicas de la enfermedad, con el propédsito de ilustrar
el estandar de afectacion cardiaco por la enfermedad al
examen ecocardiografico.

Relato del Caso

Paciente PM.S, masculino, 81 afos, negro, inici6 hace
cinco anos cuadro de episodios recurrentes de disnea a
los esfuerzos de cardcter progresivo y edema de miembros
inferiores y abdomen, necesitando frecuentemente buscar
atencién médica de urgencia, refiriendo algunas internaciones,
con mejora clinica después de estabilizacién del cuadro
agudo, sin embargo sin definicién diagndstica ni control
ambulatorio de la enfermedad. En una de las internaciones,
se evidenci6 hipertrofia de ventriculo izquierdo de etiologia
indeterminada inicialmente. El paciente no es portador de
enfermedad hipertensiva arterial y de otras comorbilidades.
En la dltima visita al sector de urgencia, se presenté con
cuadro clinico de insuficiencia cardiaca biventricular con tos
seca, disnea al reposo y edema de extremidades. Al examen
fisico, presentaba ruidos hipofonéticos, B3, crepitaciones finas
teleinspiratorias en dos tercios inferiores de los pulmones.
En la investigacién con examenes complementarios fue
realizado ECG que evidencié bajo voltaje en las derivaciones
periféricas (< 0,5 mV), ausencia de hipertrofia de ventriculo
izquierdo, retraso de conduccién intraventricular o arritmias
(Figura 1). Los exdmenes de laboratorio demostraron
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Figura 1 - Electrocardiograma del paciente con bajo voltaje asociado a progresion lenta de donde R en pared anterior.

elevacién de los residuos nitrogenados: urea: 74 mg/dL y
creatinina: 1,29 mg/dL; El hemograma revelé anemia tipo
normocitica y normocrémica con leucocitos: 6.115/mm3.
En el recuento diferencial, habia neutréfilos (segmentados):
48,6%); eosindfilos: 0,4%; basofilos: 1%; linfocitos: 40%;
y monocitos: 10%, con plaquetas: 192,500/mm3. Fue
realizado ecodopplercardiograma transtoracico cuyos
hallazgos fueron compatibles con una cardiomiopatia
restrictiva del tipo infiltrativa con engrosamiento de la pared
septal y de ventriculo izquierdo, granulaciones de aspecto
brillante al nivel de miocardio del ventriculo izquierdo
(Figura 2), asociado a aumento biatrial (Figura 3) y al Doppler
presentando estandar de llenado tipo restrictivo, resultado
sugestivo de amiloidosis cardfaca.

Asi, el diagnéstico fue confirmado por examen
histopatolégico de grasa abdominal después de la biopsia.
El paciente autoriz6 la utilizacién de su histérico médico por
medio de término de consentimiento libre y aclarado.

Discusion

La amiloidosis cardiaca es caracterizada por depdsito
extracelular de proteinas betafibrilares insolubles (depésito
amiloide) en el corazén. Esa puede ser parte de una enfermedad
sistémica, que es mas comun, o de un fenémeno localizado.®

La afectacién cardiaca en la amiloidosis se manifiesta,
en general, en la forma primaria de la amiloidosis y
frecuentemente cursa con internaciones repetidas por
insuficiencia cardiaca, asociada a peor pronéstico. La sospecha
diagnéstica de amiloidosis cardiaca es hecha cuando se
observa insuficiencia cardiaca asociada a bajo voltaje en el

electrocardiograma y alteraciones ecocardiogréaficas sugestivas
de infiltracién.

La asociacién de ECG presentando bajos voltaje en
todas las derivaciones y aumento del grosor de pared a la
ecocardiografia tiene sensibilidad (72%) y especificidad
(91%). La amiloidosis es una enfermedad sistémica cuyas
manifestaciones clinicas apenas son evidentes después de
considerable infiltracién tisular, de forma que la presencia
de alteraciones en el ECO es sugestiva de enfermedad en
nivel avanzado.”

El ECO del paciente en cuestion demostré aumento
del grosor de las paredes del ventriculo izquierdo, aspecto
hiperrefringente difuso de cintilaciones granulares,
hiperecogenicidad del miocardio, hipocinesia difusa discreta
cardiaca, engrosamiento del septo interatrial y al Doppler
presentando estandar de llenado tipo restrictivo. Asf, el ECO
durante la investigacion fue esencial para la caracterizacién
de la enfermedad, visto que el examen estableci6 la sospecha
diagnéstica de amiloidosis.®

El engrosamiento del septo interventricular superior a
1,98 cm asociado a bajo voltaje en el ECG (Figura 1) es
altamente sugestivo de amiloidosis cardiaca, presentando
72% de sensibilidad y 91% de especificidad. Ademas, la
presencia de aspecto brillante granular en el ECO tiene alta
sensibilidad (87%) y especificidad (81%), pudiendo alcanzar
100% de sensibilidad cuando cursa con ensanchamiento atrial.
A pesar de que el diagnéstico de amiloidosis cardiaca sélo es
confirmado después de realizacién de biopsia tisular, el ECG
y el ECO son exdmenes més utilizados en la préctica clinica
para evaluar la progresién de afectacién cardiaca.
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Figura 2 - Ecocardiograma en proyeccion paraesternal transversal demostrando aumento del grosor y aspecto en granular brillante del miocardio del ventriculo izquierdo.
VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho.

Figura 3 - Ecocardiograma en proyeccion subcostal demostrando aumento del grosor del septo interatrial y aumento biatrial. VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho.
AD: atrio derecho; AE: atrio izquierdo.
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Aunque no haya hallazgo ecocardiografico eminentemente
especifico individualmente para el diagnéstico de amiloidosis,
hay caracteristicas ecocardiogréaficas comunes que, asociadas
al contexto clinico, corroboran el diagnéstico de amiloidosis,
aun en la ausencia de la biopsia. Asf, la combinacién de
varios de esos hallazgos puede ser factible en la realizacion
del diagnéstico.*®

Nuevas técnicas diagndsticas como Doppler tisular,
strain y strain rate permiten el diagndstico mas precoz de
la enfermedad, aun en la ausencia de disfuncién sistdlica.
El Doppler tisular del anillo mitral se mostré el método
con mayor precision en la deteccién precoz de disfuncién
diastdlica en pacientes con amiloidosis cardiaca.'

La biopsia es el método que realmente confirma el
diagnéstico, permitiendo la caracterizacién histolégica de
la sustancia amiloide. La sensibilidad diagnéstica para el
aspirado abdominal es de 85%, mientras la biopsia del
endocardio presenta sensibilidad proxima a 100%. Coloracién
especifica con rojo congo o coloracién inmunohistoquimica
al microscopio con luz polarizada permite identificar sus
varios tipos.°

El tratamiento se basa en la deteccién de desorden
subyacente y en el control de los sintomas. El trasplante
cardiaco no presenta buenos resultados en casos avanzados
debido a la frecuente recidiva de la enfermedad en corto
lapso, siendo raramente indicado debido a la progresién de
la amiloide en otros 6rganos y la posibilidad de que ocurra el
depésito de amiloide en el corazén del donante.”

La amiloidosis cardiaca permanece siendo un desafio para
la medicina clinica. La consciencia y el entendimiento de la
amiloidosis son relevantes para los cardiélogos y clinicos, una
vez que el diagnéstico precoz esta relacionado al aumento de
la sobrevida del paciente.
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Conclusion

Este estudio de caso ilustra la particularidad de un
paciente con amiloidosis concomitante a la afectacién
cardiaca. En el curso de la comorbilidad, es posible ver
el papel fundamental del ECO, y de las nuevas técnicas
con mayor sensibilidad, permitiendo el diagndstico de
las afectaciones cardiacas por la infiltracién amiloide,
viabilizando un cuidado direccionado y calificado al
paciente, ya que el diagndstico precoz de amiloidosis
permanece como un desaffo para la medicina clinica.
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