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PALABRAS CLAVE Resumen

Amiloidosis cardiaca; Fundamento y objetivo: La amiloidosis cardiaca es una enfermedad grave producida por el
Radioisotopos; deposito extracelular a nivel cardiaco de diversas sustancias que se identifican con el anali-
Resonancia sis de una biopsia endomiocardica, técnica invasiva, poco accesible y de dificil interpretacion.
magnética Debido a que las diversas entidades suponen diferente evolucion, tratamiento y pronéstico,

tiene gran relevancia clinica conocer el subtipo de esta patologia. El objetivo es presentar dife-
rentes técnicas diagndsticas no invasivas que nos puedan orientar a sospechar la amiloidosis por
transtiretina.

Método: Con este caso clinico reflejamos tanto la dificultad para llegar al diagnéstico del
subtipo de amiloidosis como la utilidad de las pruebas radiolodgicas, la gammagrafia y la car-
diorresonancia, en el diagnostico diferencial de amiloidosis cardiaca.

Resultados: El intenso deposito cardiaco de forma biventricular en la gammagrafia cardiaca
con 99mTc-DPD como el realce tardio biventricular circunferencial en la cardiorresonancia son
herramientas muy Utiles para orientar hacia el diagndstico de la amiloidosis por transtiretina.
© 2015 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafa, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Magnetic resonance Background and objetive: Cardiac amyloidosis is a very severe disease caused by extracellu-

lar deposition of insoluble fibrils. The gold standard for diagnosing cardiac amyloidosis is an
endomyocardial biopsy. This technique is invasive, limited to experienced centers, and thus
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not widely available. It is required to perform special techniques to precisely determine the
amyloid type as the treatment, evolution and prognosis of the disease differs greatly according
the type of amyloid present.

Method: In this case report we want to present the difficulties for diagnosing the types of
amyloid involved in cardiac amyloidosis as well as the usefulness of cardiac MRI for diagnosing
cardiac amyloidosis, particularly when performed with the use of the gadolinium as an imaging
agent.

Results: Biventricular, concentric late gadolinium enhancement on cardiac magnetic resonance
and on technetium pyrophosphate scan (99mTc-DPD) showed to be helpful in the diagnosis of
senile cardiac amyloidosis transthyrenin variant.

© 2015 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La amiloidosis cardiaca es una enfermedad grave producida
por el deposito extracelular a nivel cardiaco de diversas
sustancias que se tinen con rojo Congo y son refringen-
tes bajo la luz polarizada, en la muestra obtenida de una
biopsia endomiocardica. Cada subtipo de amiloidosis car-
diaca (AL o primaria, AA o secundaria, hereditaria, senil por
transtiretina. . .) tiene la evolucion, el tratamiento y el pro-
nostico diferentes’. Por este motivo, ante un paciente que
padece amiloidosis cardiaca es muy importante establecer
correctamente de qué subtipo se trata.

Presentamos el caso de un paciente vardn de 61 afios de
edad aquejado de amiloidosis cardiaca senil por transtire-
tina (TTR) y discutimos el proceso diagnéstico seguido para
establecer el subtipo de amiloidosis cardiaca que padecia el
enfermo. Asi mismo, mostramos la particular utilidad de la
gammagrafia ésea con Tc-DPD y la cardiorresonancia mag-
nética en el diagnostico de esta entidad.

Presentacion del caso

Varon de 61aios de edad, sin factores de riesgo cardio-
vascular conocidos, que presenta como Unico antecedente
relevante sindrome del tnel carpiano intervenido. Remitido
para valoracion cardioldgica tras observar, en el electro-
cardiograma realizado en la revision de la empresa, que
presenta extrasistolia supraventricular y ventricular fre-
cuente, con bajo voltaje generalizado del complejo QRS.
Niega antecedentes familiares de cardiopatia o muerte
subita.

En la anamnesis el paciente refiere disnea de esfuerzo en
grado funcional i1 de la NYHA de meses de evolucion, estable,
sin ortopnea ni episodios de disnea paroxistica nocturna. A
la exploracion fisica llama la atencion la presencia de ingur-
gitacion yugular y edemas en las extremidades inferiores.

Se realiza un ecocardiograma, que muestra un engrosa-
miento de las paredes ventriculares (ventriculo izquierdo de
22 mm en septo y ventriculo derecho de 9 mm), con patron
granular del miocardio y disfuncion diastélica tipo . Se com-
pleta estudio con una cardiorresonancia, que confirma los

hallazgos del ecocardiograma, y ademas muestra un patroén
caracteristico de realce tardio difuso transmural biventri-
cular con afectacion circunferencial tipico de amiloidosis
(fig. 1).

Se realiza un Holter de 24 horas, que muestra rachas de
fibrilacion auricular paroxistica y extrasistolia ventricular
muy frecuente, con un episodio de taquicardia ventricular
no sostenida de 4 latidos. Se inicia anticoagulacion oral y
tratamiento con betabloqueante.

Ademas se realiza un cateterismo con toma de biopsia
endomiocardica, donde se evidencia deposito de amiloide,
sin ser posible confirmar subtipo mediante técnicas inmuno-
histoquimicas.

Se completa el estudio con analisis de sangre (cade-
nas ligeras kappa y lambda normales); la inmunofijacion en
suero y orina son normales, y la biopsia de médula dsea es
normal. La ecografia y el TAC abdominopélvico Unicamente
muestran un leve aumento del tamaio del higado de manera
difusa, con dilatacion de las venas suprahepaticas y la cava
inferior, sugestivo de congestion.

Con el fin de filiar el origen de la amiloidosis, se solicita
una gammagrafia con Tc-DPD que muestra una intensa cap-
tacion difusa del radiotrazador a nivel biventricular (fig. 2),
sugestivo de amiloidosis cardiaca TTR.

La secuenciacion del gen transtiretina no mostré altera-
ciones genéticas, por lo que el paciente fue diagnosticado
de la amiloidosis cardiaca TTR senil.

Posteriormente se repitio la biopsia endomiocardica, que
se remitio a un centro especializado, donde se confirmo por
inmunohistoquimica y por espectrometria de masas que el
precursor amiloide implicado era la TTR.

Discusién

Este caso clinico refleja la dificultad que se presenta al defi-
nir el subtipo de amiloidosis cardiaca. Aunque el diagnostico
de certeza se establece con el analisis de la biopsia endo-
miocardica mediante inmunohistoquimica o espectrometria
de masas?, estas técnicas son invasivas, solo estan disponi-
bles en centros expertos y habitualmente su interpretacion
es dificil.


http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

Amiloidosis cardiaca por transtiretina: la gammagrafia mostroé el camino

71.e3

Figura 1

Resonancia magnética cardiaca con infusion de gadolinio. Fila superior: secuencias de cine (SSFP) eje corto, se observa

un engrosamiento marcado y difuso del ventriculo izquierdo. Fila inferior: secuencias de realce tardio eje corto, se observa la
presencia de realce difuso circunferencial (aumento de intensidad de sefal de todo el miocardio) en ambos ventriculos.

Por el contrario, diversas pruebas no invasivas, como la
gammagrafia y la cardiorresonancia, son de especial inte-
rés diagndstico en esta patologia y son mas accesibles®. En
concreto, la gammagrafia dsea con Tc-DPD se ha mostrado
especialmente util en diversos trabajos para diferenciar
la amiloidosis TTR (ya sea la forma hereditaria o senil)
de la amiloidosis AL y otras miocardiopatias que cursan
con hipertrofia ventricular izquierda®®. Los corazones de
los pacientes con amiloidosis TTR captan 99mTc-DPD, mos-
trando un intenso deposito cardiaco de forma biventricular
(tal y como lo presentamos en este caso clinico), mien-
tras que los de aquellos con la amiloidosis AL no lo suelen
captar’. En cuanto a los hallazgos de la resonancia magné-
tica, un patrén de realce tardio extenso y transmural orienta
hacia la amiloidosis por TTR®.

La amiloidosis cardiaca senil por TTR es una entidad
frecuentemente infradiagnosticada que afecta fundamen-
talmente a varones mayores de 60anos de edad. Los
pacientes afectos no presentan habitualmente ninguna
manifestacion extracardiaca salvo, en ocasiones, sindrome
del tanel carpiano’. En la cardiorresonancia magnética el
patron de captacion de gadolinio tipico se ha descrito como
global y extenso. La gammagrafia cardiaca con 99mTc-DPD
muestra un intenso depdsito cardiaco biventricular. El tra-
tamiento es sintomatico, basado en farmacos para aliviar
la congestién, asi como la anticoagulacion para la preven-
cion de eventos embolicos, dado que la fibrilacion auricular
es muy frecuente. No existe tratamiento especifico para el
depdsito amiloideo, aunque en la actualidad existe en mar-
cha un ensayo clinico aleatorizado con placebo en el que se
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Figura 2

Gammagrafia cardiaca con 99mTc-DPD. En las diferentes proyecciones de la gammagrafia, tras la administracion de

99mTc-DPD se observa el caracteristico depdsito a nivel cardiaco tanto en el ventriculo izquierdo como en el derecho.

evalla el efecto clinico en esta patologia del estabilizador
de la TTR Tafamidis'®.

Dos afos después del diagnostico, el paciente se
encuentra estable bajo tratamiento farmacologico para
insuficiencia cardiaca y esta participando en el ensayo cli-
nico descrito anteriormente.
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