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Resumen

Descripcion del caso: Vardn de 65 afios sin antecedentes de interés que consulta por disnea grado
IT de la NYHA, disfuncion eréctil, rinitis y onicodistrofia. Durante su seguimiento aparecen edemas
maleolares. Se decide pautar furosemida.

Exploracion y pruebas complementarias: Auscultacion pulmonar: MVC, no ruidos sobreafadidos.
Auscultacion cardiaca: ritmico, no soplos. Extremidades inferiores: edemas con févea maleolares
Abdomen: anodino. EKG: bajo voltaje con T negativa en V6. Rx térax: ensanchamiento mediastinico,
desplazamiento de la traquea, cardiomegalia. Analitica: proteinuria mantenida, compatible con ERC
grado III. Espirometria: patron restrictivo. Se deriva a nefrologia para estudio de proteinuria y a
cardiologia, solicitan: Ecocardiograma: HVI severa concéntrica, FEVI levemente deprimida, no
valvulopatias, derrame pericardico leve. RM cardiaca: HVI compatible con amiloidosis cardiaca,
FEVI 52%. Derrame pleural bilateral. Continua estudio en la unidad de diagndstico rapido: biopsia
de grasa abdominal: amiloide; positivo con tioflavina T, rojo Congo. Es negativo para
inmunohistoquimica frente a cadenas ligeras de las inmunoglobulinas. Biopsia renal: amiloidosis AL.
PAS positivo, rojo Congo verde manzana. Aspirado de médula 6sea: no cumple criterios de mieloma
multiple.

Orientacion diagnédstica: Amiloidosis AL cardiaca y renal no secundaria a mieloma multiple.

Diagnostico diferencial: Miocardiopatia dilatada, amiloidosis, derrame pericardico
paraneoplasico, patologia pulmonar.

Comentario final: Se incluye al paciente en un ensayo clinico iniciando tratamiento con
ciclofosfamida, bortezomib, dexametasona y daratumumab. El paciente evoluciona
desfavorablemente con un empeoramiento de la funcion renal, actualmente con filtrado glomerular
de 9, por lo que es necesario iniciar dialisis. Se trata de una patologia progresiva. El amiloide se
deposita en diversos tejidos y érganos del cuerpo como pueden ser los nervios, corazon, riiones,
etc., por lo que puede aparecer diversa sintomatologia. Hay varias formas de amiloidosis. La
cardiaca o sindrome del corazon rigido es la miocardiopatia restrictiva mas frecuente. En el EKG se
puede ver un bajo voltaje y pueden aparecer arritmias y bloqueos. Puede ser hereditaria o
secundaria a otras enfermedades. Se presenta con mayor frecuencia en hombres mayores de 40
anos.
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