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RESUMEN

Presentacion de caso clinico en relacion a una patologia poco frecuente como lo es la
amiloidosis cardiaca, en un paciente con insuficiencia cardiaca de novo.

Paciente de 72 afios con antecedentes patoldgicos personales de hipertension arterial
esencial, que inicia con signos y sintomas de insuficiencia cardiaca, se le realizan estudios
paraclinicos y de imagen reportando hallazgos compatibles con dep6sitos de amiloides por
lo que se realiza biopsia endomiocérdica positiva para amiloidosis cardiaca.

La amiloidosis cardiaca es una enfermedad poco frecuente. El diagnostico se realiza
mediante signos y sintomas cardiovasculares asociados a los hallazgos en los examenes de
laboratorio, estudios de imagen como ecocardiograma y resonancia magnética, asi como con
la biopsia del tejido. El tratamiento va enfocado al tipo de amiloidosis que presente el
paciente.

Palabras clave: amiloidosis cardiaca; transtirretina; cadenas ligeras; biopsia
endomiocérdica; tincion rojo congo.

ABSTRACT

Presentation of a clinical case in relation to a rare pathology such as cardiac amyloidosis in a
patient with de novo heart failure.

A 72-year-old patient with a personal pathological history of essential arterial hypertension,
who started with signs and symptoms of heart failure, underwent paraclinical and imaging
studies, and findings compatible with amyloid deposits were reported, so a positive
endomyocardial biopsy was performed for cardiac amyloidosis.

Cardiac amyloidosis is a rare disease. The diagnosis is made through cardiovascular signs
and symptoms associated with laboratory findings, imaging studies such as
echocardiography and magnetic resonance imaging, as well as tissue biopsy. Treatment is
focused on the type of amyloidosis that the patient presents.

Keywords: cardiac amyloidosis; transthyretin; light chains; endomyocardial biopsy; congo
red staining.
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Introduccion

La amiloidosis cardiaca es un trastorno causado por el depdsito de tejido amiloide en el
espacio extracelular del corazon, que puede presentarse con signos y sintomas cardiacos o
puede ser diagnosticada en el tamizaje de pacientes que presenten sintomas extra cardiacos
por la amiloidosis. La amiloidosis cardiaca es una rara forma de cardiomiopatia,
aproximadamente el 95 % de estas son por depoésito de transtirretina (TTR) o por cadenas
ligeras de inmunoglobulinas.

La prevalencia depende del tipo de amiloidosis, si es por depdsito de transtirretina ain no
hay una prevalencia global,"” en cambio si es por inmunoglobulinas de cadenas ligeras, tiene
una incidencia de 1 por cada 100,000 habitantes.®

Presentacion del caso

Se trata de un paciente masculino de 72 afios de raza negra con antecedentes patoldgicos
personales de hipertension arterial esencial, diagnosticada hace 1 afio, con antecedentes
heredofamiliares en los cuales no se especifica al interrogatorio las patologias de sus padres,
refiere que “padecian de enfermedades cardiovasculares”. Dentro de sus habitos toxicos, el
paciente era bebedor habitual por mas de 50 afios y tabaquismo positivo a una caja de
cigarros al dia durante 54 afios. EIl paciente comienza a presentar disnea a los esfuerzos
moderados, junto con aumento de volumen de ambos miembros inferiores sin presentar
sintomas respiratorios. Al examen fisico se constatd hiperpigmentacion de ambos pies y
tobillos, tejido celular subcutaneo infiltrado en ambos miembros inferiores hasta las rodillas
con edema duro, no doloroso a la palpacion y de dificil Godet. En cuello presentaba
ingurgitacion yugular bilateral marcada (sentado); en sistema respiratorio un murmullo
vesicular abolido en ambas bases, con crepitantes hasta tercio medio de ambos campos
pulmonares; en el sistema cardiovascular el paciente presentaba ruidos cardiacos arritmicos
con pulsos tibiales posteriores y pedios débiles con una tension arterial de 140/90 mmHg;
abdomen con hepatomegalia 2 cm por debajo del reborde costal derecho, no dolorosa, lisa,
con marcado reflejo hepato-yugular; con un fondo de ojo con estrechez arteriolar, cruces
arterio-venosos no patoldgicos, con exudados en los cuatro cuadrantes. Debido a estos
hallazgos, se trato al paciente como un sindrome de insuficiencia cardiaca.

Durante su ingreso se realizaron estudios se reportd hemograma con una hemoglobina 111
g/L, con leucocitos 4,1 x 10%/L, plaquetas 182 x 10%/L, eritrosedimentacién en 10 mm/h. En
la hemoquimica se reportd glicemia normal en 4,61 mmol/L, con una funcién renal
conservada, creatinina en 92 ummol/L, urea en 4,72 mmol/L, acido urico en 348 mmol/L,
colesterol elevado de 4,62 mmol/L y triglicéridos en 1,5 U/L. La funcién hepética:
aspartatoaminotransferasa en 15 U/L, alaninoaminotransferasa en 23 U/L, ambas normales;
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fosfatasa alcalina 336 U/L, deshidrogenasa lactica 329 U/L, proteinas totales en 72 g/L,
albimina en 41 g/L. Se realizaron también cuantificacion de inmunoglobulinas, se reporto
1gG: 12,12 g/L, IgM: 0,885 g/L e IgA: 1,972 g/L.

Se realiza electrocardiograma de 12 derivaciones se reportd una fibrilacion auricular,
microvoltaje y bloqueo incompleto de rama izquierda.

Los estudios imagenoldgicos iniciales, se reporto una radiografia de térax posterior anterior
con derrame pleural bilateral a predominio izquierdo. Con aumento del indice cardiotoracico
por encima de 0,5 cm, hilios congestivos, ateromatosis del cayado adrtico y un ultrasonido
abdominal con hepatomegalia difusa de aspecto congestiva, sin otras alteraciones.

Se realiz6 ecocardiograma donde se reportaron los siguientes hallazgos: hipertrofia
concentrica del ventriculo izquierdo, disfuncion diastdlica grado Ill, hipoquinesia medio
basal del segmento inferior, engrosamiento de la pared posterior 19 mm y engrosamiento del
segmento inferior ventricular 20 mm, didmetro auricular izquierdo en 47 mm, presion de las
auriculas en 27 mmHg y trastorno de la contractilidad de tipo segmentaria (Fig 1).

Fig 1- Ecocardiograma del paciente donde se aprecia la medicion del ventriculo izquierdo con
hipertrofia concéntrica y engrosamiento de la pared posterior.

Posterior a este hallazgo, se decide realizar biopsia endomiocéardica con tincion de rojo
congo la cual muestra birrefringencia verde manzana compatible con amiloidosis cardiaca

(Fig 2).

Fig 2-. Biopsia endomiocardica positiva a tincion rojo congo
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Discusion
La amiloidosis cardiaca constituye un grupo de trastornos heterogéneos debido a depdsitos
de precursores de proteinas de amiloide incorrectamente dobladas que se depositan en el
tejido cardiaco.
Las principales formas de involucro cardiaco son: amiloidosis primaria o de cadenas ligeras
(AL). La proteina trasnstirretina es una proteina de transporte de origen hepatico cuando esta
es la principal afectada da lugar a amiloidosis-transtirretina (ATTR), que se puede presentar
en variacion salvaje (ATTRwt), o con mutaciones de proteinas (ATTRm).®
Dentro de la epidemiologia, el 95 % de las amiloidosis cardiacas estan causadas por los
depositos de transtirretina o por inmunoglobulinas de cadenas ligeras. La amiloidosis
cardiaca por depdsitos de transtirretina tiene una prevalencia desconocida, mientras que la
de inmunoglobulinas de cadenas ligeras la incidencia es de 1 en 100,000 personas en
Estados Unidos.
La edad generalmente en pacientes con AL tipicamente se presenta >=40 afios” y pacientes
con ATTR tipicamente se presentan a la edad de >=60 afios, la media es 70 afios.®) En la
presentacion de caso, el paciente cuenta con la edad de 70 afios, nos orienta a pensar de que
este curse con la forma de presentacion de amiloidosis con depositos de transtirretina.
Se sospecha de pacientes presenten amiloidosis cardiaca en los siguientes escenarios
clinicos: pacientes con hipertrofia ventricular izquierda sin explicacion con o sin
insuficiencia cardiaca, pacientes con estenosis aortica con caracteristicas asociadas con
amiloidosis cardiaca, como presencia de estenosis aortica de bajo flujo y bajo gradiente y/o
deteccidén ecocardiograma del strain longitudinal alterado, pacientes con insuficiencia
cardiaca con sintomas y/o signos de amiloidosis, por ejemplo, historia de tanel del carpo
bilateral.
En el caso del paciente se sospechd de esta patologia debido a los signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca aunada a un electrocardiograma con bajo voltaje, y que por
ecocardiograma se evidencia una hipertrofia ventricular/atrial sin explicacion alguna.
Para realizar el diagndstico de amiloidosis cardiaca se recomienda que se inicie en la
evaluacion diagnostica que incluya el examen fisico, se identifiquen signos y sintomas
cardiacos y extracardiacos, examenes de laboratorio, se realice un electrocardiograma en
busqueda alteraciones.
Dentro de la presentacion clinica en un paciente con amiloidosis cardiaca, los signos y
sintomas a presentar son disnea, edema de miembros inferiores, aumento de presion venosa
yugular, congestion hepética y ascitis, los cuales son causadas por una cardiomiopatia
restrictiva con falla ventricular izquierda; y en caso de que se presente signos y sintomas de
bajo gasto como disminucion del pulso y disminucion del Illenado capilar, nos habla de una
enfermedad avanzada.®
En la fibrilacion auricular, como en nuestro paciente, existe mayor riesgo de
tromboembolismo, secundario a la misma, y esto es debido a que el tejido amiloide ademas
de depositarse en las paredes ventriculares, también se deposita en las auriculas, causa una
disfuncion auricular la cual incluye una disociacion electromecénica del ritmo sinusal y
concluye en la fibrilacion auricular.®”
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Otro hallazgo que se encuentra en las pruebas iniciales de laboratorio es la presencia de
proteinuria, la cual puede estar acompafiada o no de elevacion del BUN sérico y creatinina,
asi como elevacion de las transaminasas. Los péptidos natriuréticos y troponinas T o |,
comUnmente estan elevados.®

En el electrocardiograma lo principal es la discordancia del engrosamiento ventricular
izquierdo y el complejo del QRS que se asocia con microvoltaje.®® También se pueden
observar fibrilacion auricular como se ha explicado, con mayor prevalencia en los pacientes
de WATTR (40 %), hATTR (11 %) y AL (9 %).@°

El ecocardiograma es el test de imagen inicial para la amiloidosis, lo mas importante es el
strain, definido como el cambio fraccional en longitud de un segmento del miocardio,
normalmente relacionado con la longitud al final de la diastole, el cual es un indice de
deformacion cardiaca. Dentro hay una reduccion global en el strain longitudinal como
marcador temprano de esta patologia (ratio longitudinal apical strain / media del strain
medio y basal longitudinal >1,0). Otras alteraciones son la hipertrofia normalmente
biventricular sin dilatacion con ventriculos pequefios, junto con engrosamiento de las
auriculas y el septo interatrial. "

La resonancia magnética cardiaca con contraste es un estudio de imagen ideal, en la cual se
encuentran también alteraciones parecidas al ecocardiograma.*?

La identificacién de proteinas monoclonales por via sérica o urinaria con inmunofijacion,
junto con hallazgos en ecocardiografia y resonancia magnética cardiaca, es sugestiva de
amiloidosis de cadenas ligeras, pero también puede ser causada por ATTR.

En dependencia de los resultados obtenidos de los paraclinicos y estudios de imagen que se
han comentado en el articulo se valorara la biopsia de medula dsea, tejido graso y
endomiocardica, ya que no siempre es requerida. En este caso se realizd la biopsia
endomiocardica, resulto positiva para amiloidosis.

Las caracteristicas diagnosticas de los depoésitos de amiloides extracelulares incluyen la
birrefringencia tipica de color verde manzana, con tincion de rojo congo bajo microscopia de
luz polarizada y laminas Unicas de plisado cruzado Beta, bajo microscopia electrénica. Las
fibrillas también se unen a la tioflavina T que produce una fluorescencia amarillo-verde
intensa y al azul alciano sulfatado, que produce un color verde.™

Se concluye que la amiloidosis cardiaca es una enfermedad poco frecuente. El diagnéstico se
realiza mediante signos y sintomas cardiovasculares asociados a los hallazgos en los
examenes de laboratorio, estudios de imagen como ecocardiograma y resonancia magnética,
asi como con la biopsia del tejido. El tratamiento va enfocado al tipo de amiloidosis que
presente el paciente.
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