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Resumen

Descripcion del caso: Varén 77 anos consulta a urgencias por disnea progresiva de minimos esfuerzos,
ortopnea, oliguriay edema de miembros inferiores. APP: Exfumador de 140 pag/afio, FA persistente,
cardiopatia isgquémica (2008), claudicacion intermitente, HPB.

Exploracion y pruebas complementarias: TA 116/61 mmHg, Temperatura 35,6 °C, FC 61 Ipm, FR 14 rpm,
SatO2 90%. Cardiopulmonar: Ruidos cardiacos arritmicos, 3¢ ruido. Crepitantes bibasales minimos.
Extremidades inferiores: edemas discretos. ECG: FA 68 Ipm. Rx de térax: cardiomegalia, no derrame pleural.
Hilios engrosados. Eco TT: hipertrofia VI grave. Sugiere posible enfermedad de depdsito del anciano
(amiloidosis, enf. Fabry). Dilatacion biauricular grave. HAP ligera. Disfuncion sistélicade VI grave.
Hipertrofia septal difusa grave. Aquinesia postero-basal. IT moderada-grave, IM ligera. FE global 30%.
Ecografia abdominal: hepatopatia cronica con parénquima heterogéneo y 16bulo caudado voluminoso.
Prostata voluminosa. Espirometriac FVC 131%, FEV 1 55%, FVC/FEV 1 31,6. Coronariografia: FEVI 40-
45%, coronarias normales, PCP 30 mmHg, PAD 8 mmHg, PCP 16 mmHg, toman biopsiade VD. Biopsia
intestino grueso y recto: rojo Congo negativo, no amiloidosis. Biopsia cardiaca: amiloidosis cardiacaATTR
positivo. Se pauta tratamiento con candesartan, espironolactona, bisoprolol, atorvastatina, tamsulosina,
nitroglicerina, sintrom, furosemida con buena respuestay seguimiento por consulta externa.

Juicio clinico: 1. Amiloidosis cardiaca. 2. Insuficiencia cardiaca congestiva. 3. EPOC grave.

Diagnostico diferencial: Edema agudo de pulmén. Embolia pulmonar. Exacerbacion del EPOC.
Hemocromatosis: depdsito de hierro anivel cardiaco asociado a disfuncién hepatica, diabetes y aumento de
pigmentacion de la piel. Enfermedad de Fabry cuadro hereditario recesivo ligado al cromosoma X por déficit
enzimatica con acumulacion intracelular de glucoesfingolipidos produciendo afectacién multiorganica
(predominio de piel, rifiones, miocardio).

Comentario final: Laamiloidosis es un depdsito extracelular de fibrillas compuestas por subunidades de
proteinas de bajo peso molecular caracteristicamente se tifien con rojo Congo. El prondstico de la
miocardiopatia amiloide varia segun el tipo de amiloide. Los mas frecuentes son AL (primaria), ATTR
(familiar o senil), AA (secundaria), las tasas altas de mortalidad se asocian a AL y en segundo lugar aATTR.
Lamanifestacion clinica habitual es lainsuficiencia cardiaca, pudiendo afectar €l sistema de conduccion. La
proteina ATTR se produce casi exclusivamente en el higado. El tratamiento se basa en laterapiadela
insuficiencia cardiacay de la enfermedad subyacente. L os diuréticos de asa son fundamentales en el
tratamiento, los betablogueantes y los IECAS a menudo no son tolerados, |0s cal cio-antagoni stas estan
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contraindicados. La anticoagulacion esté indicada en casos asociados a FA y se considera un riesgo muy ato
en el CHAD2VAZ2SC. Laeficaciadel DAI esincierta, |la muerte slbita cardiaca es secundaria a disociacion
electromecanica. El trasplante de higado puede ser opcion en pacientes con ATTR, aunque si existe
afectacion cardiaca es recomendable el trasplante cardio-hepético.
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