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Introduccion

La amiloidosis cardiaca (AC) esta causada por el deposito
de un material proteico insoluble, la sustancia amiloide,
en el intersticio del corazdn; puede formar parte de una
amiloidosis sistémica o constituir una entidad localizada.
De entre todos los precursores de amiloide, 4 fundamen-
talmente son los capaces de producir deposito y afectacion
a nivel cardiaco: AA, AL, ATTRwt y ATTR hereditaria’?. La
amiloidosis por ATTR hereditaria es una enfermedad auto-
somica dominante cuyo gen se localiza en el cromosoma 18;
las manifestaciones varian desde clinica neurologica, dis-
funcion del sistema nervioso autonomo, afectacion cardiaca
u ocular, siendo las principales las neuroldgicas y cardio-
logicas, existiendo una correlacion genotipo-fenotipo??. La
amiloidosis por transtiretina (TTR) no mutada o variedad
senil (ATTRwt), afecta principalmente a pacientes de edad
avanzada, con una prevalencia estimada de hasta un 10% en
mayores de 80 anos, siendo muy poco frecuente su presen-
tacion en sexagenarios; las cifras de incidencia publicadas
provienen principalmente de trabajos de autopsias y varian
segln la poblacion y las técnicas empleadas del 0,42 al
11,5%*.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: leonr86@hotmail.com (R. Leon).

http://dx.doi.org/10.1016/j.rce.2015.02.003

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente de menos de 70 afhos con
una amiloidosis cardiaca por transtiretina variedad senil que
debuto con ascitis como expresion de insuficiencia cardiaca
derecha.

Varon de 68 anos de edad diagnosticado de fibrilacion
auricular y anticoagulado con acenocumarol, hospitalizado
por distension abdominal progresiva de 8 meses de evo-
lucion. A la exploracion fisica presentaba un abdomen
distendido con signos de ascitis. En el electrocardiograma
se evidencia una fibrilacion auricular a 102 lpm, un bloqueo
incompleto de rama derecha y un hemibloqueo anterior
izquierdo. En el hemograma tenia una hemoglobina de
11,2¢g/dl con un volumen corpuscular medio de 92fl. En
la bioquimica destacaba: gamma glutamil transpeptidasa
55U/l. La radiografia de térax mostré una cardiomegalia
a expensas de cavidades izquierdas y la ecografia abdo-
minal abundante liquido libre en la cavidad abdominal,
un higado sin lesiones, una porta de calibre normal y una
esplenomegalia de 14cm. En el estudio del liquido ascitico
tenia: leucocitos 400/l (monocitos 83%), glucosa 95 mg/dl,
proteinas 4,23g/dl y albumina 2.940mg/d (gradiente de
albimina 1,3g/dl). Se realizd6 un estudio hemodinamico
hepatico en el que se objetivd: presion libre 13 mmHg (valor
normal [VN]: < 3); presion enclavada 16 mmHg (VN: <5); gra-
diente de presion 3mmHg (VN:<5); presion vena cava
inferior 13 mmHg (VN: <2). Este patron hemodinamico era
compatible con una causa posthepatica de la ascitis. Se rea-
liz6 una ecocardiografia transtoracica en la que se objetivo
un marcado engrosamiento y un aumento de ecogenicidad
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a) Resonancia magnética cardiaca con dilatacion biauricular e hipertrofia ventricular de predominio septal. b) Gam-

magrafia con 99mTc-DPD con captacion intensa y difusa de las paredes ventriculares. c) Tejido miocardico con tincion de
hematoxilina-eosina: se evidencia la presencia de un material amorfo de color rosa (flecha) que rodea las células miocardicas.
d) Tejido miocardico con preparacion de rojo Congo: se objetiva la birrefringencia verde manzana (flecha), tipica de amiloidosis.

en las paredes del miocardio ventricular de predominio sep-
tal con 22 mm, asociada a dilatacion de ambas auriculas y
una disfuncion diastolica grado 3. La resonancia cardiaca
(fig. 1a) tras la administracion de gadolinio mostré un patron
de realce tardio concreto a nivel miocardico en ventriculo
izquierdo que afectaba también a mUsculos papilares, pared
del ventriculo derecho y ambas auriculas. Ante la sospecha
de enfermedad infiltrativa cardiaca se solicitdo determina-
cién de proteinuria de 24 h e inmunoelectroforesis en sangre
y en orina que fueron normales. También se realizd un
aspirado de grasa abdominal y una biopsia rectal que fue-
ron negativas para material amiloide. La gammagrafia con
tecnecio 99 difosfato propano dicarboxilico (*™Tc-DPD) evi-
denci6 una captacion difusa, biventricular y superior a la
del hueso, lo cual apoyaba el diagnostico de amiloidosis por
TTR (fig. 1b). Se realizd una biopsia endomiocardica septal
del ventriculo derecho que mostré un tejido miocardico con
depdsito de amiloide (fig. 1c y d). En el estudio inmunohis-
toquimico se objetivo positividad intensa y difusa a TTR. Se
realizd un estudio genético que descarto cualquier muta-
cion a nivel del gen de la TTR. El paciente present6 buena
evolucion con tratamiento diurético.

Discusion

La ATTRwt, afecta casi exclusivamente a varones. A diferen-
cia de los otros tipos de amiloidosis cardiaca, en este tipo, la

afectacion de otros organos es excepcional; la Unica mani-
festacion extracardiaca asociada a la amiloidosis senil es el
sindrome del tunel carpiano, que suele preceder en afos a
la aparicion de los sintomas cardioldgicos y que puede ser-
vir de sintoma guia en un contexto clinico compatible®°. A
pesar de tratarse de personas mayores y con alto grado de
infiltracion cardiaca, este tipo de amiloidosis cardiaca es la
que tiene el mejor prondstico, con una buena respuesta al
tratamiento sintomatico y una supervivencia media de hasta
8 afios®.

La gammagrafia con *™Tc-DPD es una herramienta util
para diferenciar la amiloidosis cardiaca por transtiretinay la
afectacion cardiaca por amiloidosis primaria. Para conside-
rar una gammagrafia positiva, existe un consenso en emplear
los criterios publicados por Peruggini que expresa que la cap-
tacion debe ser difusa, biventricular y superior o igual a la
del hueso’. Los corazones de los pacientes con amiloidosis
por transtiretina ya sea en su variedad hereditaria o senil
captarian de forma intensa el **"Tc-DPD, mientras que los
de aquellos con amiloidosis primaria no captaria o lo harian
de una forma leve’-®. Las técnicas inmunohistoquimicas per-
miten distinguir entre la amiloidosis primaria, la amiloidosis
secundaria y la amiloidosis por TTR, pero no permiten dis-
tinguir entre los 2 subtipos de esta Ultima, para lo cual habra
que presentar recurrencias al estudio genético a fin de des-
cartar alguna mutacion de esta proteina, lo cual nos daria
el diagndstico del tipo familiar?#.
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En la ATTRwt, esta indicado Unicamente el tratamiento
sintomatico, aunque se han llevado a cabo procedimientos
de trasplante cardiaco en pacientes candidatos por crite-
rios de edad. En la actualidad existen nuevos farmacos en
investigacion que provocan la estabilizacion de los tetra-
meros de TTR y evitan su deposito a nivel tisular. Estos
farmacos se han mostrado Utiles para el tratamiento de los
sintomas neuroldgicos en la amiloidosis hereditaria por TTR.
En el tratamiento de la amiloidosis senil hasta la fecha no
hay estudios que avalen su uso, pero existe en marcha un
ensayo clinico fase 3 para evaluar el efecto de tafamidis en
pacientes con IC por amiloidosis senil?® 0,
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