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RESUMEN

Varén de 57 anos de edad, con antecedente de neuropatia periférica y disnea a medianos esfuerzos de un afio
de evolucion, ingresé por cuadro de accidente cerebrovascular isquémico. Los estudios electrocardiograficos y
ecocardiograficos revelaron una miocardiopatia hipertrofica subyacente. El proteinograma electroforético.y la
inmunofijacion mostraron que se trataba de una gammapatia monoclonal por cadenas ligeras tipo lambda. La biopsia
de mucosa gingival y médula 6sea demostraron la presencia de amiloidosis. Se concluyé en que se trataba de
una amiloidosis cardiaca de cadenas ligeras secundaria a gammapatia monoclonal de significado incierto GMUS. El
paciente recibié quimioterapia pero fallecié a los dos meses de su ingreso.

Palabras claves: accidente cerebrovascular isquémico, miocardiopatia infiltrativa, amiloidosis cardiaca, cadenas ligeras,

GMUS.

ABSTRACT

A 57-year-old male with a history of peripheral neuropathy and dyspnea for one year of evolution was admitted for ischemic stroke.
Electrocardiographic and ultrasound studies revealed underlying hypertrophic cardiomyopathy.The electrophoretic proteinogram and
immunofixation showed that it was a monoclonal gammopathy by lambda-light chains. Biopsy of gingival mucosa demonstrated and
bone marrow the presence of amyloidosis. It was concluded that it was a cardiac of light chains amyloidosis secondary to monoclonal
gammopathy of uncertain significance GMUS.The patient received chemotherapy but died two months after admission.

Keywords: ischemic stroke, infiltrative cardiomyopathy, cardiac amyloidosis, light chains, GMUS.
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INTRODUCCION

La amiloidosis cardiaca es una miocardiopatia infiltrativa
que se caracteriza por el deposito extracelular de proteinas
fibrilares insolubles a nivel miocardico generando
insuficiencia cardiaca con una progresién rapida y una
mortalidad mayor del 50% sin un diagnodstico oportuno,
siendo la amiloidosis de cadenas ligeras la mas frecuente y
la de peor prondstico.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente varéon de 57 afios de edad, nacido en Peru, con
antecedente de neuropatia periférica y disnea a medianos
esfuerzos de un afio de evolucion, ingresé al hospital
por un cuadro de accidente cerebrovascular isquémico.
Al examen fisico: PA 90/60 mm Hg, frecuencia cardiaca
80 por minuto; despierto, obedece ordenes, Glasgow 15.
Presenta equimosis periorbitaria bilateral, ingurgitacion
yugular, ascitis, edema de miembros inferiores, y al examen
cardiovascular ruidos cardiacos ritmicos, soplo sistolico
2/6 foco mitral; y, con hemiplejia izquierda.

El electrocardiograma mostré complejos de bajo voltaje en
derivaciones inferiores y precordiales (Figura 1).

La ecocardiografia transtoracica revelé un miocardio
de aspecto granular e hipertréfico a nivel del ventriculo
izquierdo (VI), ventriculo derecho (VD), septum interatrial
y valvulas auriculoventriculares (Figuras 2-4), dilatacion
biauricular, hipocinesia global, disfunciéon sistdlica
moderada FEVI 38%, disfuncién diastdlica grado III
(figura 5) y derrame pericardico laminar; Strain Rate del VI
en -4 con afeccion basal y medial, sin compromiso apical
(Figuras 6y 7).

Figura 1. ECG: ritmo sinusal, complejos de voltaje (QRS <0,5 mV) en
derivaciones inferiores y mala progresion de onda R de VI aVé.

Figura 2. Eje largo: engrosamiento del septum interventricular y pared
posterior del VI, asociado a derrame pericardico laminar.
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Figura 3. Cuatro camaras: miocardio de aspecto granular (patrén
en sparkling), engrosamiento de la pared del ventriculo izquierdo y
derecho, septum interauricular y valvulas A-V. Dilatacion biauricular y
derrame pericardico laminar.

Figura 4. Vista subxifoidea: Aumento del espesor del septum
interventricular

Figura 5. Patron de relajacion del VI: patrén restrictivo - disfuncion
diastdlica del VI severa (grado 3).

Figura 6. Strain Rate: las imagenes de deformacion muestran el
patréon de reduccion del Strain en segmentos basales y medios, sin
compromiso apical.
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Figura 7. Ojo de buey: Marcada afectacion basal y medial y
relativa preservacion apical, Strain longitudinal en -4.

La cardiorresonancia a nivel morfologico mostro el
aumento global del espesor de las paredes del VI, VD,
valvular y septum interatrial (Figura 8).

El SPECT cardiaco con 99mTc-pirofosfato presenté una
distribucion del radiofarmaco a nivel de las estructuras
6seas con captacion minima a nivel de la silueta cardiaca
(Figura 9)_disociacion del cociente albumino - globulina
con predominio de cadenas ligeras (figura 10).

La inmunofijacion muestra un predominio de bandas en
cadena ligera lambda y la biopsia de medula 6sea el depdsito
de material amiloide a nivel peritrabecular con plasmocitosis

Figura 8. Resonancia magnética cardiaca: Aumento global del
espesor de las cavidades cardiacas y septum interauricular; dilatacion
biauricular y derrame pericardico.
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Figura 9. SPECT cardiaco con 99Tc-pirofosfato: Distribucion del
radiofarmaco a nivel de estructuras oseas con captacion minima a nivel
cardiaco, sugerente de amiloidosis de cadenas ligeras.

Figura 10. Biopsia de encia y medular con inmunohistoquimica: a.
Biopsia de encia con Tincién Rojo Congo positivo para depodsito de
amiloide. b. Tincién de inmunohistoquimica CD138 de medula osea:
infiltrado por células plasmaticas. c. Tinciéon de inmunohistoquimica
lambda indicativo de monoclonalidad de cadenas ligeras.

medular en 6%, concluyéndose en amiloidosis cardiaca de
cadenas ligeras (AL) secundaria a gammapatia monoclonal
de significado incierto (GMUS) (Figura 10), por lo que
se inicié tratamiento quimioterapico con dexametasona,
talidomida y ciclofosfamida; anticoagulacion y terapia de
insuficiencia cardiaca. La evolucion fue torpida, falleciendo
el paciente a los dos meses posteriores a su admision.

DISCUSION

La amiloidosis cardiaca es una miocardiopatia infiltrativa
poco frecuente con una incidencia de 3 a 12 casos por
millon de personas al afio, caracterizada por el aumento
del grosor de la pared del ventriculo izquierdo debido al
depoésito extracelular de proteinas fibrilares insolubles
a nivel miocardico, Existen dos tipos principales de
amiloidosis cardiaca, el tipo transtiretina (TTR) y el de
cadenas ligeras (AL), siendo esta lltima la mas frecuente y
de peor pronostico, la cual es secundaria a la presencia de
células plasmaticas monoclonales que producen un exceso
de cadenas ligeras a predominio de tipo lambda; la edad
media de presentacion es de 50 afios siendo mas frecuente
en varones.'

La manifestacion clinica mas frecuente es la insuficiencia
cardiaca congestiva asociado a una mortalidad mayor
del 50% a los seis meses del diagnostico y de no recibir
tratamiento. El diagnéstico se basa en la sospecha clinica,
electrocardiograma, estudios por imagen y la biopsia
confirmatoria de la enfermedad.’

Los hallazgos electrocardiograficos caracteristicos son
la presencia de complejos QRS de bajo voltaje con una
amplitud <1 mV en derivaciones precordiales 0 <0,5 mV en
derivaciones de miembros y un patrén de pseudoinfarto con
mala progresion de la onda R en las derivadas precordiales;
tal como se encontro en el caso.’

La ecocardiografia es uno de los pilares fundamentales en el
diagnostico; asi, James White et al, en Current Cardiology
Reports 2016, describieronn los siguientes hallazgos:
aumento en el espesor de la pared del VI de aspecto
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granular (patrén Sparkling), del VD, septum interatrial y a
nivel valvular; fracciéon de eyeccion normal o ligeramente
disminuida, disfuncion diastdlica progresiva y alteracion
del Strain longitudinal comprometiendo los segmentos
basales y mediales de todas las paredes, respetando los
segmentos apicales. La dilatacion biauricular, disfuncion
diastolica grado III y derrame pericardico son indicadores
de amiloidosis cardiaca en fase avanzada, definido como
tal en el reporte.’

La disfuncién de la auricula izquierda caracterizada por una
onda a pequeiia, disminucion de la fraccion de eyeccion
y del Strain auricular condiciona episodios trombo-
embolicos, incluso en el contexto de ritmo sinusal.'

La resonancia magnética cardiaca en la amiloidosis permite
la evaluacion morfologica, funcional y la caracterizacion
tisular del miocardio; identificando el depdsito focal de
gadolinio, prolongacion del tiempo T1 (precontraste) y
aumento del volumen extracelular secundario al depdsito de
proteina amiloide; con una sensibilidad del 87%. El patrén
tipico de la amiloidosis es la presencia del deposito difuso
de gadolinio a nivel subendocardico con compromiso
global de todas las paredes del VI, VD, a nivel valvular y
del septum interatrial.*

El estudio se complementa con SPECT cardiaco con 99mTc
- pirofosfato a fin de diferenciar los dos tipos principales de
amiloidosis cardiaca, para lo cual se utiliza la escala visual
y semicuantitativa, siendo esta mayor de 1,5 criterio para
TTR, que en el reporte fue negativo y, or ende, sugerente
de amiloidosis AL.?

La confirmacion diagnéstica requiere del estudio
histologico a través de la biopsia endomiocardica,
grasa subcutanea abdominal, rectal, encia o de médula
osea, utilizando la tincidén rojo Congo que muestra la
hiperrefringencia color verde en el estudio microscopico.’
Asi mismo, para diferenciar el tipo de amiloide se requiere
del proteinograma electroforético en sangre, que determina
la presencia de proteinas de cadena ligera, existiendo dos
tipos: kappa y lambda, siendo esta Ultima la de mayor
frecuencia determinada a través de la inmunofijacion.’

El aspirado y biopsia de medula 6sea definen la etiologia de
amiloidosis AL, siendo el criterio diagnéstico para mieloma
multiple la presencia de células plasmaticas mayor al 10%,
y de ser menor es catalogado como gammapatia monoclonal
de significado incierto (GMUS).?

En el reporte de caso presentado, se realizd biopsia de
encia y de medula dsea, proteinograma electroforético
¢ inmunohistoquimica, con resultados compatibles con
amiloidosis cardiaca de cadenas ligeras a predominio
lambda secundario a GMUS.

El tratamiento se basa en el manejo convencional
de la insuficiencia cardiaca, reduccidon de cadenas
ligeras amiloidogenas con el uso de quimioterapicos
y anticoagulacion como prevencion de eventos
tromboembodlicos.’
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Los diagnosticos diferenciales principales se establecen
con la miocardiopatia hipertroéfica y con la enfermedad de
Fabry. En la miocardiopatia hipertrofica, la ecocardiografia
muestra incremento del grosor del VI sin compromiso
de las valvulas auriculoventriculares ni del septum
interatrial. La disociacion entre la fraccion de eyeccion
con el Strain longitudinal global de acuerdo a un indice
> 4,1 es caracteristico de la amiloidosis cardiaca. En la
enfermedad de Fabry, la ecocardiografia presenta un
aumento del espesor del ventriculo izquierdo, derecho
y de los musculos papilares, con una apariencia binaria
del borde subendocardico; el aumento absoluto del area
de los musculos papilares, asi como de la relacion entre
esta y el area ventricular izquierda en eje corto, tienen
una sensibilidad del 75% y especificidad del 86% para
esta entidad; y, la cardiorresonancia muestra el depdsito
focal de gadolinio mesial en el segmento basal de la pared
inferolateral y a nivel de la pared auricular, asociado a
un acortamiento del tiempo T1 nativo, a diferencia de la
amiloidosis cardiaca en el que se encuentra incrementado.
En conclusion, el caso reportado resalta la importancia del
uso de técnicas de imagen para el diagnostico oportuno y
precoz de una miocardiopatia infiltrativa poco frecuente,
con el fin de brindar un tratamiento dptimo y mejorar la
tasa de sobrevida en estos pacientes.
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