Med Clin Pract. 2019;2(4):79-81

www.elsevier.es/medicinaclinicapractica

Comunicacion breve

Utilidad de la estimulacion cardiaca en paciente con amiloidosis
TTR-wt y obstruccion severa en tracto de salida de ventriculo

izquierdo

Check for
updates

Usefulness of cardiac stimulation in patient with TTR-wt amyloidosis and severe

obstruction in left ventricular outflow tract

Lidia Martinez Fernandez*, Pablo Avanzas, Fernando Lopez Iglesias, Roi Bangueses Quintana,
Olivia Concepcion Fernandez Cimadevilla e Ines Moller Bustinza

Servicio de Cardiologia, Hospital Universitario San Agustin, Avilés, Asturias, Espafia

La amiloidosis cardiaca TTR «senil o wild-type» es una enfer-
medad cuya prevalencia real no se conoce exactamente, debido a
un probable infradiagnéstico, existiendo estudios que indican una
prevalencia de hasta el 25% de depédsito de TTR en autopsias de
pacientes mayores de 80 sin diagnéstico previo'. La edad de pre-
sentacion suele ser los 60-70 afios, y afecta predominantemente
a varones. Su presentacion clinica es variable, siendo la principal
insuficiencia cardiaca, las arritmias auriculares y los trastornos de
conduccién; como alteracién extracardiaca destaca el sindrome del
tdnel carpiano (sobre todo bilateral)!. Supone un porcentaje nada
desdefiable de los pacientes diagnosticados de insuficiencia car-
diaca con FEVI preservada, con una prevalencia de hasta el 13%
detectados por gammagrafia 99Tc-DPD2. Esta entidad, a pesar de
la investigacién al respecto, no dispone atin de tratamientos que
modifiquen su pronéstico, probablemente por ser muy heterogénea
englobando diferentes enfermedades.

Recientemente han sido publicados los datos del estudio
ATTR-ACT: disminucién de mortalidad total y hospitalizacién,
enlentecimiento en el deterioro de la capacidad funcional y en la
pérdida de calidad de vida en pacientes con amiloidosis TTR-wt
a tratamiento con tafamidis vs. placebo® Esto supone una nueva
via terapéutica para estos pacientes, en los que hasta ahora, el
tratamiento sintomatico o el trasplante hepatico, en casos muy
seleccionados, era la tnica alternativa. Pero, como contrapartida,
presenta un alto coste de tratamiento (unos 11.602,20<€/mes de
tratamiento).

Se presenta el caso de un paciente de 78 afos, sin enfermeda-
des de interés salvo tdnel carpiano bilateral, que consulta por angor
progresivo, destacando en la exploracion fisica un soplo sistélico en
foco aértico III/VL. En el ECG destaca: Bradicardia sinusal con BAV
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de primer grado, bloqueo completo de rama derecha y hemiblo-
queo anteriorizquierdo. Se realiza un ecocardiograma que muestra:
hipertrofia concéntrica de ventriculo izquierdo severa (septo inter-
ventricular de 27 mm), con funcién sistélica conservada. Disfuncién
diastélica compatible con seudonormalizacién. Gradiente en TSVI
de hasta 120 mmHg en reposo con apertura de la valvula aértica
conservada. Movimiento sistélico anterior de ambos velos mitra-
les y aparato subvalvular que condiciona una insuficiencia mitral
moderada (fig. 1a)(videolmaterial suplementario). Con estos datos
se interpreta el angor como secundario a la obstruccién severa de
TSVI en probable contexto de amiloidosis cardiaca (como primera
sospecha debido al antecedente de sindrome de ttinel carpiano
bilateral). Por ello, se solicita proteinograma que resulta normal),
PAAF de grasa abdominal que resulta ser negativa para amiloide
y RM cardiaca. En la RM se objetiva: Ventriculo izquierdo leve-
mente dilatado con funcién sistélica normal e hipertrofia asimétrica
de predominio septal con realce tardio intramiocardico a distin-
tos niveles (compatible con miocardiopatia hipertréfica) (fig. 2). Se
decide realizar una gammagrafia **Tc-DPD que muestra captacién
patoldgica (grado 3) compatible con depésito de TTR. Se realiza test
genético de TTR que resulta negativo, estableciéndose el diagnés-
tico de amiloidosis cardiaca por TTR variante senil. El paciente es
dado de alta con dosis bajas de betabloqueantes debido a la mala
tolerancia por bradicardia e hipotensién. En revisién clinica nos
indica la persistencia de angina limitante. Debido a ello se decide
buscar alternativas terapéuticas. Si bien es cierto que la cardiopatia
que presenta podria ser un «overlap» entre miocardiopatia hiper-
tréfica (debido al desarrollo de gradiente tan severo en TSVI y el
patron de realce) y amiloidosis cardiaca, o bien una amiloidosis
cardiaca que haya adquirido este comportamiento, la literatura al
respecto no nos aporta soluciones salvo que extrapolemos este caso
como si se tratase de una miocardiopatia hipertréfica.

En ese caso disponemos de diferentes alternativas respecto
al manejo: la asociaciéon de disopiramida o verapamilo al
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Figura 1. a) Ecocardiograma plano apical 3 camaras, movimiento sistélico anterior mitral y gradiente en tracto de salida de ventriculo izquierdo antes del tratamiento;
b) Ecocardiograma plano apical 3 cdmaras, movimiento sistélico anterior mitral y gradiente en tracto de salida de ventriculo izquierdo tras el implante de marcapasos e inicio

de tratamiento.

betabloqueante (IB), en nuestro paciente no es posible por la bra-
dicardia e hipotension; dosis bajas de diuréticos (IIb, C) en nuestro
caso se encontraba a tratamiento con 40 mg/dia de furosemida. En
cuanto al manejo invasivo disponemos de la reduccién septal (qui-
rargica vs. ablacién con alcohol) para la mejoria de los sintomas de
pacientes con gradiente maximo en TSVI > 50 mmHg a pesar de tra-
tamiento médico a dosis maximas toleradas (Ila, C). Por otro lado,
respecto a las recomendaciones de estimulacién cardiaca: se puede
considerar la estimulacién secuencial AV, con intervalo AV 6ptimo
para reducir el gradiente del TSVI o facilitar el tratamiento médico
de pacientes seleccionados con obstruccién de TSVI provocada o en
reposo con gradiente > 50 mmHg, ritmo sinusal y sintomas refrac-
tarios, contraindicacién para reduccién septal o con alto riesgo de
BAV después de la misma (IIb, C)*.

En nuestro caso, el paciente fue presentado en sesién médico-
quirtrgica, decidiéndose completar estudio con coronariografia, sin
objetivarse lesiones coronarias significativas, y presentando una
rama septal de calibre adecuado para una eventual ablacién septal.

Debido al prondstico incierto de su cardiopatia, fue rechazado para
cirugia, decidiéndose implante de marcapasos bicameral y en fun-
cién de evolucién clinica, plantear ablacién septal con alcohol. Se
llevé a cabo el implante, con programacién de intervalo AV corto, se
aumento6 la dosis de betabloqueante y se solicité un nuevo ecocar-
diograma. El paciente experimenté hipotensién por lo que redujo la
dosis de betabloqueante por su cuenta, presentado aun asi mejoria
clinica llamativa, encontrandose en grado funcional I de la NYHA,
con reduccion del gradiente de reposo a 30 mmHg y con Valsalva a
50 mmHg (fig. 1b) (video2material suplementario).

Actualmente se estd intentando un aumento mas progresivo
en la dosis de betabloqueante, a la espera de nuevo control. Se
pretende mostrar la posibilidad de plantear este tipo de estimu-
lacion, a pesar de un nivel de recomendacién y evidencia pobre, en
pacientes con amiloidosis TTR-wt y obstruccién severa en TSVI,
actualmente con prondstico incierto y cuyo tratamiento especi-
fico supone un alto coste, probablemente no asumible por nuestro
sistema sanitario.
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e corto, realce tardio gado

Imagen de RM cardiac
intramiocdrdico a distintos niveles

Figura 2. Imagen de RM cardiaca: eje corto con realce tardio de gadolinio a diferen-
tes niveles.

Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en su ver-
sién electrénica disponible en doi:10.1016/j.mcpsp.2019.03.002.
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