MEDICINA EN IMAGENES

Disnea en un paciente con trasplante hepatico
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Caso clinico

Se presenta el caso de un varéon de 48 arios de edad, que comienza con un cuadro de disnea
progresiva de unos meses de evolucién hasta hacerse de pequenos esfuerzos. En la exploracion
fisica presenta minimos edemas bimaleolares y un tercer ruido en la auscultaciéon cardiaca, sin
otros hallazgos relevantes. En la historia clinica del paciente destaca el antecedente de trasplante
hepético 4 afios antes por una polineuropatia amiloide familiar. En el estudio que se realizé
entonces el ecocardiograma era normal y el paciente inicamente referia en ese momento hipo-
tension ortostatica y polineuropatia sensitiva. Tras el trasplante el paciente present6 una clara
mejoria. Estaba tomando correctamente el tratamiento inmunosupresor.

Fig. 1. Ecocardiograma transtordcico. Plano apical de 4 cama-
ras que muestra engrosamiento de las paredes ventriculares jun-
to con un aumento de la ecogenicidad de aspecto «granulado»
caracteristico.
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Fig. 2. Doppler pulsado del flujo de llenado mitral (imagen de la izquierda) y doppler tisu-
lar del anillo mitral que muestra una onda E’ reducida, lo que es compatible con altera-
cion del llenado ventricular (imagen de la derecha).
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Evolucién

En el electrocardiograma actual se objetiva una ligera
disminucién de los voltajes en las derivaciones de miem-
bros, sin otros hallazgos relevantes. La radiografia de
térax muestra un indice cardiotoracico normal, sin sig-
nos de redistribucion capilar ni hipertensiéon pulmonar.
Tampoco se observan masas ni infiltrados pulmona-
res. A continuacién se realiza una prueba comple-
mentaria que permite el enfoque diagnostico y tera-
péutico adecuado.

El ecocardiograma transtoracico muestra un engro-
samiento de las paredes ventriculares sin dilatacién
de los ventriculos, con un aumento de la ecogenici-
dad (fig. 1). En cuanto al patrén de llenado ventricu-
lar, por doppler pulsado se identifica un patrén pro-
bablemente pseudonormalizado, mientras que en el
estudio con doppler tisular se observa claramente una
alteracion de la relajacion (fig. 2). Con el diagnostico
de amiloidosis cardiaca se inicia tratamiento con-
vencional para la insuficiencia cardiaca, con mejoria
parcial de los sintomas. El paciente se encuentra en
la actualidad estable, realizando seguimientos peri6-
dicos de forma ambulatoria.

Diagnéstico

Amiloidosis cardiaca.

Discusion

Aunque la amiloidosis es una entidad infrecuente, la
afectacién cardiaca en pacientes con amiloidosis es rela-
tivamente comuin, si bien varia dependiendo del subti-
po que sea. En la amiloidosis primaria y la del anciano
es frecuente la infiltracion de las fibrillas de amiloide.
Esta es maés rara en las formas familiares y mucho mas
en las secundarias. La clinica cardiol6gica es muy varia-
ble. Se han descrito manifestaciones en forma de mio-
cardiopatia restrictiva, insuficiencia cardiaca congesti-
va por disfuncion sistolica, arritmias e incluso en formas
mas benignas simplemente hipotensién ortostatica. Es
muy importante el tratamiento precoz de esta enti-
dad para mejorar el pronéstico de estos pacientes.
En consecuencia, ante un sujeto con clinica de disnea
sin una causa aparente que la justifique se debe pen-

sar en esta enfermedad. La amiloidosis familiar es una
entidad de herencia autosémica dominante con pene-
trancia variable, cuya forma mas frecuente en nues-
tro medio es la polineuropatia amiloidética familiar
tipo I. Esta enfermedad se asocia a mutaciones en el
gen de la transtirretina (prealbiimina), localizado en la
regiéon 18q11.2-q12.1. La transtirretina anémala se
deposita en forma de sustancia amiloide en diferen-
tes 6rganos y causa neuropatia periférica (sensitiva y
motora) y autosbmica, desnutriciéon (por malabsorcion
intestinal secundaria a la neuropatia autosémica), mio-
cardiopatia, opacidades vitreas y sindrome nefrético
con insuficiencia renal. Los sintomas iniciales se mani-
fiestan como una polineuropatia mixta y progresiva
que suele iniciarse en la tercera o cuarta décadas de
la vida. Més tarde puede presentar afectacion digesti-
va, cardioldgica, renal y ocular. La supervivencia a par-
tir del inicio de las manifestaciones clinicas (habitual-
mente una polineuropatia sensitivomotora que afecta
a los miembros inferiores) es entre 7 y 10 afos sin tra-
tamiento. La transtirretina se produce principalmente
en el higado. Por tanto, el trasplante hepatico induce
una sustitucién de la transtirretina anormal por otra
normal y una rapida disminucién de los titulos séricos
de la transtirretina anémala. En consecuencia, el tras-
plante hepatico precoz, antes de que se afecten otros
organos, puede ser potencialmente curativo. La super-
vivencia de los pacientes esta en relacién con el estado
nutricional, la afectaciéon cardiaca y con la duracion de
la enfermedad, por lo que es importante realizar una
valoraciéon cardiolégica previa de estos pacientes, si
bien se ha descrito progresion de la enfermedad car-
diaca en algunos casos tras el trasplante hepatico, sobre
todo cuando esta presente antes del trasplante. El caso
que presentamos tiene la peculiaridad de que a pesar
de que el trasplante hepético se hizo de forma precoz
y el paciente no tenia afectacion cardioldgica conoci-
da, a los 4 afios del mismo se objetiva una cardiopa-
tia amiloidea.
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