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Resumen

El término amiloidosis cardiaca hace referencia a la afeccion del corazén como
consecuencia del depdsito de amiloide en el tejido cardiaco, ya sea en el contexto de una
afeccion sistémica o de una forma localizada. Diversas proteinas proamiloiddticas

pueden dar lugar a depdsitos amiloides en el corazén. (Pablo Garcia Pavia 2011)

Esta proteina puede tener diversos origenes y dar lugar a subtipos de amiloidosis con
diferente prondstico y manejo terapéutico. Para el diagndstico se debe tener sospecha
clinica de la enfermedad. (Manuel Gémez-Bueno 2009) El prondstico suele ser sombrio,
especialmente en la forma primaria, a pesar de los avances terapéuticos actuales.

(Ferreiro Regueiro s.f.)

Los farmacos utilizados habitualmente en la insuficiencia cardiaca son poco eficaces en
la amiloidosis, y la indicacion de trasplante cardiaco es controvertida porque la
enfermedad afecta a multiples 6érganos y por la probabilidad de recidiva en el 6rgano
trasplantado. (Manuel Gomez-Bueno 2009)

Abstract

The term "cardiac amyloidosis" refers to the condition of the heart as a consequence of
the deposition of amyloid in cardiac tissue, either in the context of a systemic or localized
condition. Several proamiloidotic proteins can lead to amyloid deposits in the heart. (Pablo
Garcia Pavia 2011) This protein can have diverse origins and give rise to subtypes of
amyloidosis with different prognosis and therapeutic management. For the diagnosis one
must have clinical suspicion of the disease. (Manuel Gémez-Bueno 2009)

The prognosis is often bleak, especially in the primary form, despite current therapeutic
advances. (Ferreiro Regueiro s.f.) Drugs commonly used in heart failure are poorly
effective in amyloidosis, and the indication for heart transplantation is controversial
because the disease affects multiple organs and because of the likelihood of relapse in

the transplanted organ. (Manuel Gomez-Bueno 2009)

Palabras Claves: Amiloidosis Cardiaca, Miocardiopatia Restrictiva, Amiloide
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Introduccion

La amiloidosis se conoce desde hace mas de 300 afios. El término «amiloide» fue
acuiiado en 1838 por Mathias Schleiden, botanico aleman, para describir un
constituyente normal de las plantas. En 1854, Rudolf Vichow observé algunas
propiedades tincionales similares al amiloide en autopsias de higado. En la actualidad se
considera no como una sola enfermedad sino como un conjunto de enfermedades que
comparten un hecho comun: el depdsito extracelular de proteinas fibrilares insolubles

patolégicas en 6rganos y tejidos. (Arévalo 2012)

Amiloidosis es un término genérico que hace referencia al deposito extracelular de fibrillas
anormales insolubles compuestas por diferentes subunidades de bajo peso molecular.
Estos depodsitos proceden de proteinas solubles que, tras sufrir cambios
conformacionales, adoptan una estructura predominante de hoja plegada beta alineadas
de forma antiparalela. (Pablo Garcia Pavia 2011)

La amiloidosis cardiaca (AC) estd causada por el depésito de un material proteindceo
insoluble, la sustancia amiloide, en el intersticio del corazén. Esta proteina anémala
puede tener diferentes origenes y composicion molecular, y asi da lugar a los distintos
tipos de amiloidosis. La AC puede formar parte de una enfermedad sistémica y coexistir
con la afeccién de otros 6rganos o, mas raramente, puede afectar exclusivamente al
corazdn. Suele presentarse como una miocardiopatia restrictiva que lleva a la muerte por

insuficiencia cardiaca en la mayoria de los pacientes. (Manuel GGmez-Bueno 2009)



ES2 Diego Mero 17 06 2017
Diego Xavier Mero Alvia

AMILOIDOSIS CARDIACA

Es una enfermedad causada por el depdsito de proteinas anormales (amiloide) en los
tejidos. El depdsito suele ser progresivo, el corazén se ve afectado en uno de cada tres
0 cuatro pacientes con amiloidosis. Es una enfermedad progresiva y grave, Es mas
frecuente en hombres que en mujeres y es excepcional antes de los 40 afios. (Balaguer
2015). Es la causa mas frecuente de miocardiopatia restrictiva de ciertos medios y puede
manifestarse como insuficiencia cardiaca de dificil tratamiento. Se debe a una infiltracion
difusa del miocardio por la sustancia amiloide, que llega a rodear, comprimir e incluso
sustituir a los miocitos. Aparece una hipertrofia del miocardio donde podemos identificar
la sustancia amiloide por su caracter ‘birrefringente en el microscopio de luz polarizada.

(Cuerpo de Funcionarios Técnicos de la Comunidad Autonoma de Aragon 2002).
1.1.1 ¢ Qué es Amiloidosis Cardiaca?

Es una forma de manifestacion de una serie de patologias sistémicas. Es una entidad
poco conocida y muchas veces subdiagnosticada, en la cual, aun contando con el
diagnéstico de compromiso cardiaco, sera necesario aclarar su origen debido a las

multiples causas e implicaciones en su manejo y prondstico. (Mauricio Duque 2009)

Puede formar parte de una enfermedad sistémica y coexistir con la afeccién de otros
organos o, mas raramente, puede afectar exclusivamente al corazén. Suele presentarse
como una miocardiopatia restrictiva que lleva a la muerte por insuficiencia cardiaca en la

mayoria de los pacientes (Manuel Gémez-Bueno 2009)

La presencia de amiloidosis cardiaca y su relativa predominancia, varia de acuerdo con
el tipo de amiloidosis; asi, la senil, la sistémica y algunas formas de amiloidosis asociadas
a defectos en la ?transtirretin afectan de manera invariable el corazén, en cambio otras
tienen un comportamiento variable como es el caso de la amiloidosis derivada de
precursores de cadenas ligeras que puede pasar inadvertida o desarrollar un cuadro

severo y maligno de falla cardiaca. (Mauricio Dugue 2009)

1 Segun Salud. Mapfre: Birrefringente.- Dicese de las substancias en que se produce la doble refraccion.

2Segun Cun. Es: Transtirretin.- Proteina conocida anteriormente como prealblmina transportadora de tiroxina.
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Los depdésitos de amiloide comprometen todas las estructuras cardiacas. El proceso
infiltrante conduce a un engrosamiento de la pared biventricular sin generar dilatacion
ventricular, situacion que altera los mecanismos de relajacion diastolica y se asocia con
el consiguiente aumento de la presion en las auriculas y como consecuencia con su
dilatacion. Se entiende entonces a la amiloidosis cardiaca como una entidad con

compromiso multisistémico. (Mauricio Duque 2009)

En las fases iniciales, los depdsitos producen una disfuncion diastdlica leve, pero segun
progresan se produce un engrosamiento de las paredes, con empeoramiento de la
relajacion y la distensibilidad del ventriculo. El aumento de presiones origina una fisiologia
restrictiva en las fases mas avanzadas y una dilatacion importante de las auriculas.
Segun progresa la enfermedad, se produce necrosis de los miocitos (en parte por efecto
toxico directo del amiloide) y desarrollo de fibrosis intersticial. Como resultado de todos
estos fendmenos, en las fases avanzadas de la enfermedad, puede haber deterioro de la

funcidn sistolica. (Pablo Garcia Pavia 2011)
1.1.2 ¢ Qué es el Amiloide?

Es una proteinas que tiene una estructura secundaria laminar con plegamiento beta y
son identificadas en el estudio anatomopatologico por su afinidad de 3tinciéon de rojo
Congo y por su disposicion en fibrillas rectilineas en la microscopia electrénica. Hasta
ahora se han identificado mas de 25 proteinas precursoras de la sustancia mieloide, cada
una de ellas asociadas a una patologia concreta localizada en un solo 6rgano. (L.
Hernando Avendarfio 2009)

Estos depoésitos independientemente de su estructura quimica, también contienen

proteinas no especificas que contribuyen a la estabilizacion de las fibrillas: componente

3 Seguin Ecuared: tincion de rojo Congo.- es una molécula colorante (diazoica). Cada vez se utiliza menos en la industria

textil porque es un colorante téxico. Sirve, sobretodo, como indicador del pH
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amiloide “P sérico de la familia de la Sproteina C reactiva, proteoglucanos,
glucasaminoglucanos y apopoliproteinas. (L. Hernando Avendafio 2009)

La amiloidosis se debe a un trastorno del metabolismo de las proteinas en el que se
produce el depédsito extracelular de un material proteico fibrilar (amiloide) que es el
responsable de la insolubilidad de los depésitos amiloideos y de su resistencia a la
digestion proteolitica. El amiloide ocasiona de forma progresiva el fracaso lento y gradual
del 6rgano afectado. (Ferreiro Regueiro s.f.)

1.1.3 Patogenia de la Amiloidosis

Un avance importante en la patogenia de la amiloidoisis ha sido el hallazgo de las
proteinas precursoras, pero se desconoce el mecanismo por el cual se produce la
transformacién de esa proteina en fibrilla amiloide y su depdésito en los tejidos. Pocos de
los pacientes con niveles altos de las cadenas ligeras de ASA desarrollan amiloidosis.
Son necesarios otros factores que produzcan los depdsitos. (L. Hernando Avendafio
2009)

El tipo més frecuente es la Amiloidosis AL que se asocia a discrasias de las células
plasméticas, la mas comdn es el mieloma mdltiple. En esta forma el corazon se ve

afectado entre el 30% a 50% de los casos. (Gascé 2007)
1.1.4 Amiloidosis Como Enfermedad Genética

La importancia de la herencia en la expresion de las enfermedades amiloidéticas se
conoce desde hace afos. Algunas amiloidosis se deben en exclusiva a defectos
genéticos pero, ademds, en el desarrollo de algunas amiloidosis adquiridas
probablemente influyan otros factores también determinados genéticamente. Tres tipos
de anormalidades genéticas se han identificado en relacion con las proteinas

amiloidéticas:  polimorfismos, mutaciones y modificaciones postraslacionales

4 Seguln Bvs.BR: P. Sérico.- Glicoproteina pequefia, no fibrilar, que se encuentra en el suero normal y en todos los
depdsitos amiloides. Tiene una estructura pentagonal (pentaxina)
5 Segun Medline Plus: Proteina C reactiva.- es producida por el higado. El nivel de CRP se eleva cuando hay

inflamacién en todo el cuerpo.
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determinadas genéticamente. Se han encontrado grandes diferencias en la presentacion
y el curso clinico de la amiloidosis entre sujetos con el mismo defecto genético. Este
hecho indica, por lo tanto, que los factores ambientales y los genes modificadores tienen

un importante papel en la expresion de esta enfermedad. (Pablo Garcia Pavia 2011)
1.1.5 Fisiopatologia

El mecanismo fisiopatoldgico por el cual el depdsito de amiloide causa dafio en los tejidos,
no es del todo conocido. Estudios recientes demuestran que existen mas de veinte
proteinas que pueden formar depositos fibrilares extracelulares. El amiloide no esta
compuesto sélo por fibrillas sino por ®proteoglicanos, componente P y factor liberador de
amiloide. Este ultimo parece ser el punto precipitante de la activacion celular, la formacion

amiloidea y el dafio subsiguiente (Arévalo 2012)
1.1.6 Epidemiologia

Es dificil de precisar. Se estima una incidencia ajustada por edad y género de entre 5,1
y 12,8 /millébn/persona/afio, lo que significa aproximadamente entre 1.275 y 3.200 nuevos
casos al afio, en los Estados Unidos. No existen datos registrados en Latinoameérica la
mayor cantidad de registros corresponde a revisiones de casos y estudios pos-mortem.
La afectacion cardiaca en la amiloidosis primaria es de relativa frecuencia ya que en
algunas series llega casi al 50% de casos y la falla cardiaca congestiva es la
manifestacion clinica inicial en cerca de la mitad de estos pacientes. A pesar de que haya
disfuncién predominante en otros 6rganos, la presencia la amiloidosis cardiaca es con
frecuencia, el peor factor prondstico. Una vez instalada la falla cardiaca el tiempo
promedio de supervivencia es menor de seis meses en pacientes no tratados. (Arévalo
2012)

De esta forma, quienes tienen un grosor de las paredes septal y posterior menor o igual
a 12 mm tienen un promedio de vida de 2,4 afios y habitualmente no sufren disfuncion

sistélica. Quienes tienen un grosor entre 12 al5 mm presentan un promedio de vida de

6 Segun Idiomamedico: Proteoglicano.- Glicoproteina particular, que tiene un ndcleo proteico, glicosilado por
carbohidratos especializados ricos en nitrégeno y azufre
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1,3 afios y 35% de ellos presenta disfuncion sistélica. Finalmente, aquellos con un grosor
de las paredes mayor o igual a 15 mm, tienen un promedio de vida de 0,4 afios 'y 70% de

ellos tienen disfuncion sistélica. (Arévalo 2012)
1.1.7 Causas

La amiloidosis cardiaca generalmente se presenta durante la amiloidosis primaria
(amiloidosis tipo AL). La amiloidosis primaria a menudo se observa en personas con
mieloma multiple, un tipo de cancer. La amiloidosis cardiaca (“sindrome del corazén
rigido”), ocurre cuando los depdsitos de amiloides toman el lugar del musculo cardiaco
normal. Esta afeccion es el tipo mas tipico de miocardiopatia restrictiva. Este tipo de
amiloidosis puede afectar la forma como las sefales eléctricas se trasladan a través del
corazén (sistema de conduccion). Esto puede llevar a que se presenten arritmias y

alteraciones en la conduccion (blogueo cardiaco). (Hare JM 2010)

El amiloide se acumula, principalmente, en el miocardio, pero puede existir participacion
de otras estructuras como el endocardio, las valvulas y el pericardio. La forma de
presentacion mas habitual en la clinica es la de una insuficiencia cardiaca que se

acompania de disfuncion sistélica. (Ferreiro Regueiro s.f.)

Otra forma comin de amiloide es la que tiene como precursor al ’‘péptido atrial
natriurético. Esta forma se localiza exclusivamente en las auriculas y produce fibrilacion
auricular, La amiloidosis senil sistemica casi invariablemente afecta al corazén, mientras

que las amiloidosis secundarias casi nunca lo hacen. (Gasc6 2007)
1.1.8 Tipos De Amiloidosis Que Producen Afeccion Cardiaca

e Amiloidosis AL.- Es la forma mas comun en paises desarrollados y se produce
por depodsito del dominio variable, o parte de él, procedente de una forma
monoclonal de una cadena de inmunoglobulinas ligeras. Aparece normalmente por

encima de los 50 afios, pero puede aparecer antes. La distribucién por sexos es

7 Segln (Manuel Gomez-Bueno 2009) Péptido natri urético Auriculares.- una hormona polipeptidica ciclica compuesta
por 28 aminoacidos, sintetizada y secretada principalmente por las auriculas en el corazén adulto normal. Se almacena

en forma de granulos como prohormona de 126 aminoacidos (proANP)
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similar o con ligero predominio en los varones, segun las series. La afecciéon

multiorg&nica es lo habitual. (Pablo Garcia Pavia 2011)

e Amiloidosis AA.- Se produce por depoésito de proteina amiloide A sérica (AAS),
un reactante de fase aguda que se encuentra elevado persistentemente en
procesos infecciosos e inflamatorios cronicos. En nuestro medio suele aparecer
asociada a la artritis reumatoide, la fiebre mediterranea familiar, infecciones
cronicas y la enfermedad inflamatoria intestinal (Pablo Garcia Pavia 2011)

e Amiloidosis hereditarias.- Se trata de condiciones autosomicas dominantes en
las que los agregados amiloides son consecuencia del depdsito de proteinas
mutadas. De las distintas amiloidosis hereditarias solo la apolipoproteina A-I, el
fibrinbgeno Ay, con frecuencia mucho mayor, la TTR pueden depositarse en el
corazén. (Pablo Garcia Pavia 2011)
= Apolipoproteina A-l.- El gen de la apolipoproteina A-1 (APOAL) se localiza en

el cromosoma 1, y hasta la fecha se han descrito 16 mutaciones en €l. Las
manifestaciones clinicas varian en funcion del tipo y la localizacion de la
mutacion en el gen. Ademas de la afeccion cardiaca, las manifestaciones
descritas incluyen: nefropatia, neuropatia, depdsitos cutaneos, afeccion
hepatica y &disfuncion laringea. (Pablo Garcia Pavia 2011)

» Fibrinégeno A.- El gen (FGA) se localiza en el cromosoma 4 vy, por el
momento, todas las mutaciones amiloidGticas descritas (una decena) se
encuentran en el exdn 5. Todos los pacientes presentan, casi exclusivamente,
afeccion renal. Es raro que la afeccién cardiaca sea significativa, aunque puede
ser grave. (Pablo Garcia Pavia 2011)

» Transtiretina.- La TTR o prealbumina, al igual que la apolipoproteina A-l y el
fibrinbgeno A, es una proteina sintetizada fundamentalmente en el higado. Su
gen (TTR) se localiza en el cromosoma 18, y en él se han descrito mas de 100
mutaciones. Las distintas mutaciones dan lugar a fenotipos diferentes. Se han
comunicado formas neuropaticas, cardiacas, renales y oculares (por depositos

intravitreos). La afeccion cardiaca suele aparecer a partir de la quinta década

8 Segun Scielo: Disguncion laringea: Es un sindrome caracterizado por crisis habitualmente autolimitadas

de tos, sibilancias, disnea y estridor inspiratorio, presentados en forma brusca.
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y parece mas frecuente en varones, lo que ha llevado a plantear el posible
papel protector del sexo femenino contra el desarrollo de esta enfermedad.
(Pablo Garcia Pavia 2011)

1.1.9 Signos y Manifestaciones clinicas

La insuficiencia cardiaca secundaria a AL amiloidosis se presenta en la mayoria de
los casos con signos Yy sintomas de una enfermedad rapidamente progresiva. La
disnea es un sintoma muy comun y casi siempre se asocia con evidencia de la
elevacion de las presiones de llenado en las cavidades del lado derecho. El edema
periférico suele ser progresivo y de muy dificil manejo farmacologico. La pérdida de
peso puede representar el efecto de la enfermedad sistémica o ser la manifestacion

de la caquexia cardiaca. (Mauricio Duque 2009)

No es infrecuente la ascitis. El examen fisico cardiovascular revela ritmo sinusal con
volumen de pulso radial normal o bajo. De igual manera, algunas formas de arritmias
auriculares ocurren en 10% a 15% de pacientes. El pulso venoso yugular esta
marcadamente elevado. En raras ocasiones se presenta el %signo de Kussmaul.
Usualmente el primero y segundo ruidos cardiacos son normales, y pocas veces se
escucha un tercer ruido. Es comdn encontrar baja la presion sanguinea, incluso en
ausencia de hipotension postural; esto puede representar un gasto cardiaco

disminuido junto con disfuncién autonémica temprana. (Arévalo 2012)
Puede producir cuatro sindromes cardiovasculares solapados:

» Miocardiopatia restrictiva. Se caracteriza porque el corazén se vuelve muy
rigido y tiene dificultades para llenarse. Clinicamente se traduce en
insuficiencia cardiaca con fatigabilidad, intolerancia al esfuerzo y sintomas
congestivos (hinchazon del vientre y de las zonas declives).

» Insuficiencia cardiaca congestiva sistélica. Caracterizada por un deterioro

progresivo de la fuerza contractii del corazén. También se traduce en

9 Seguin Medciclopedia: signo de Kussmaul.- elevacion paradoéjica de la presién venosa con distension de las venas

yugulares durante la inspiracién, como se observa en la pericarditis constrictiva o los tumores del mediastino.
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fatigabilidad, sensacién de falta de aire y sintomas congestivos. Ademas los
pacientes pueden presentar también angina de pecho.

> Hipotension %ortostatica. Producida por el depdsito del material amiloide en los
vasos sanguineos y el sistema nervioso vegetativo. Puede producir mareos e
incluso sincopes (pérdida de consciencia transitoria) relacionados con el
esfuerzo fisico o la tensibn emocional.

» Trastornos del sistema de conduccion. Pueden aparecer arritmias, tanto
taquiarritmias (>100 latidos por minuto) como bradiarritmias (<60 latidos por

minuto (Balaguer 2015)
1.2.0 Diagnostico

e Electrocardiograma.- Durante el andlisis del electrocardiograma el hallazgo mas
frecuente es el bajo voltaje generalizado y en la mayoria de los casos se
asocia a desviacion importante del eje. Se ha descrito la presencia de criterios
de hipertrofia del ventriculo izquierdo demostrado en precordiales, pero en estos
casos se asocia a una entidad secundaria como hipertension arterial. (Mauricio
Duque 2009)

Las principales alteraciones electrocardiogréaficas consisten en un complejo QRS
de bajo voltaje y anomalias en la conduccién auriculoventricular e intraventricular
que pueden causar diferentes grados de bloqueo cardiaco. (Ferreiro Regueiro s.f.)

e Ecocardigrama.- Los hallazgos ecocardiograficos de la amiloidosis cardiaca
avanzada, son multiples. Se reconocen la hipertrofia concéntrica, el
engrosamiento del ventriculo izquierdo, y del ventriculo derecho, la prominencia
valvular y la infiltracion del séptum atrial. La textura del miocardio es anormal y se
describe como «granular» (Mauricio Duque 2009)

Los patrones ecocardiograficos en la amiloidosis cardiaca avanzada son distintivos
y se describen como en «vidrio esmerilado». La fraccién de eyeccién del ventriculo
izquierdo es normal o cercana a lo normal. Ademas, existe una correlacion entre

los hallazgos ecocardiograficos y el prondéstico de los pacientes. (Arévalo 2012)

10 Segln Doctissimo: Presion ortostatica.- Estado en el que se ha producido una disminucion brusca de la presion
arterial al pasar de una posicion echada a estar de pie
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e Cateterismo cardiaco.- Los estudios no invasivos son lo suficientemente
eficientes para sugerir el diagnostico de amiloidosis; por esto, la Unica indicacion
para realizar un procedimiento invasivo serd para obtener una biopsia
endomiocardica que permita confirmar el diagnostico histolégico. (Mauricio Duque
2009)

e LaBiopsia es el diagnostico de certeza es decir, tomando una muestra de tejido
del érgano afectado en la que se objetiva el depdsito del material amiloide. Se
puede hacer biopsia de la grasa abdominal, del recto, de las encias, de la médula
0sea, del higado o del rifidn. La biopsia cardiaca da el diagnéstico de amiloidosis
cardiaca, pero otras localizaciones también ofrecen resultados y resultan menos
agresivas. (Balaguer 2015)

e Otros tipos de estudios
Tomografia computarizada del térax o del abdomen (éste se considera el
procedimiento de referencia) *!Angiografia coronaria
Resonancia magnética (RM)
2Gammagrafia cardiaca nuclear (MUGA, RNV). (Hare JM 2010)

1.2.1 Tratamiento

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca se basa en los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina, los diuréticos y los beta- bloqueadores. El implante de
un cardiodesfibrilador para el tratamiento de la arritmia maligna es controvertido y hasta
ahora no existe suficiente evidencia clinica que avale este tipo de conducta. (Mauricio
Duque 2009)

El tratamiento definitivo es la terapia contra las células plasmaticas productoras de la
paraproteina. Existe un variado numero de regimenes quimioterapéuticos.
Infortunadamente, la naturaleza avanzada de la enfermedad cardiaca en muchos

pacientes al momento del diagndstico contraindica el tratamiento tanto quimioterapéutico

11 Segln Medline Plus: Angigrafia Coronaria.- Es un procedimiento en el que se utiliza un tinte especial (material de
contraste) y rayos X para observar la forma en que fluye la sangre a través de las arterias en el corazon.

12 Seguin Radioly. Info: Gammagrafia cardiaca nuclear.- evaltian el corazon para identificar la enfermedad coronaria de
las arterias y la cardiomiopatia.
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como el reemplazo con células madre autélogas; ademas, la mortalidad peritratamiento
puede ser de hasta 30%. Finalmente, en pacientes seleccionados puede considerarse el

transplante cardiaco (Arévalo 2012)

La Bamiodarona suele tolerarse bien si se decide su uso para intentar mantener el ritmo
sinusal. La indicacion de marcapasos, por su parte, debe seguir las recomendaciones
generales. Sin embargo, dado que en estos pacientes coexisten otros factores que
agravan episodios de bajo gasto cardiaco (neuropatia autonémica e hipoalbuminemia),

el umbral para implantar estos dispositivos suele ser muy bajo. (Pablo Garcia Pavia 2011)
1.2.2 Nuevas terapias

Varias moléculas que actian sobre los depdésitos de amiloide se han presentado en los
altimos afios como potenciales tratamientos para estos pacientes. Algunas actlan
eliminando el *componente SAP de los depdsitos de amiloide con el fin de que esto
reduzca los agregados de amiloide y facilite su eliminacion. Estudios para evaluar la dosis
y la tolerabilidad de alguna de estas moléculas estdn en marcha actualmente. (Pablo
Garcia Pavia 2011)

13 Segun Medline Plus: Amiodarona.- se usa para tratar y prevenir ciertos tipos graves y posiblemente mortales de
arritmia ventricular (ritmo cardiaco anormal) cuando otros medicamentos no dieron resultado o el paciente no los tolera.

14 Seguin (Arévalo 2012) Componente SP.- componente sérico amiloide
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Conclusioén

La amiloidosis Cardiaca es un trastorno provocado por depdsitos de una proteina anormal
(amiloide) en el tejido cardiaco, lo que dificulta el trabajo apropiado del corazén. Es una
enfermedad progresiva y grave que se caracteriza por otorgarle una rigidez al corazon,
una de sus caracteristicas es manifestarse como una insuficiencia cardiaca, disnea y
una elevacion de las presiones de llenado en el lado derecho, desarrollar una disfuncion
diastélica temprana, el edema periférico es una de las complicaciones de dificil manejo,

son constantes los blogueos y problemas en la conduccion.

El diagnostico suele ser muy dificil pero no imposible. El electrocardiograma nos muestra
signos evidentes como una desviacion del eje y un complejo QRS de baja intensidad, la
ecografia muestra signos evidentes de hipertrofia ventricular y prominencia de las
valvulas. La biopsia es la prueba ideal que nos confirma el diagnostico. El tratamiento
consiste en atender los sintomas cardiacos y la enfermedad de fondo, los diuréticos y los
inhibidores de la Angiotensina Il corresponden al primero. La terapia contra las células
plasmaticas productoras de la paraproteina es utilizada para atacar la enfermedad a

fondo.
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Anexos
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Figura 1. Electrocardiograma que demuestra bajo voltaje generalizado, con trastomos de lao
repolarizacién en derivaciones precordicles que comprometen de V3 a V6.

(Mauricio Duque 2009)

Fig. 1. Ecocardiograma del paciente 1. A:
dilatacion de ambas auriculas con aumento de
grosor del septo interauricular. Ventriculo
izquierdo con engrosamiento de paredes y
ecogenicidad aumentada. Valvulas
engrosadas. B: Doppler mitral con datos de
restriccibon severa. (Manuel Gomez-Bueno
2009)

Figura 3. Imagen de resonancia magnética cardiaca que demuestra
hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo y realce heterogénec
difuso que compromete ambos ventriculos.

(Mauricio Duque 2009)




