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Disnea y sindrome constitucional como presentacion de
amiloidosis cardiaca

Dyspnea and constitutional symptoms as a presentation of
cardiac amyloidosis

Sr. Editor

La amiloidosis primaria es un proceso debido al depésito
de sustancia proteindcea insoluble tipo AL (cadenas ligeras de
inmunoglobulinas monoclonales), que se asocia en ocasiones a
mieloma mudltiple. Por lo general, produce afectacién multisisté-
mica. Las manifestaciones cardiacas pueden estar ausentes o ser
relativamente menores, y mas raramente constituyen la tnica
manifestacién de la enfermedad’. La miocardiopatia amiloidea se
presenta en forma de insuficiencia cardiaca por la restriccién del
miocardio, y tiene un mal pronéstico por la rapida y fatal evo-
lucién del cuadro. Su incidencia es 0,9 por 100.000 personas-afio
y afecta por igual a ambos sexos, habitualmente entre 50 y 70
afios2. La supervivencia media es de 13 meses aproximadamente
desde el diagnéstico, siendo el compromiso de la funcién cardiaca
y renal por afectacién restrictiva-infiltrativa la responsable del mal
pronéstico3.

Presentamos un caso de amiloidosis primaria con afectacién y
expresividad clinica exclusivamente cardiaca en una paciente con
disnea progresiva y sintomas constitucionales.

Mujer de 74 afios, sin antecedentes previos de interés, que pre-
senta sintomas constitucionales, disnea a moderados esfuerzos,
ortopnea e hinchazén de extremidades inferiores de 18 meses de
evolucién. Valoracién geriatricaintegral: a) escala de Lawton-Brody
para actividades instrumentales: 7; b) test de Pfeiffer: 0; c) escala
de Yasevage: 6; d) escala de Gijon: 9. En la exploraciéon desta-
caba tendencia a la hipotensién; ingurgitacién yugular a 30°. En
la auscultacién cardiopumonar presentaba tonos cardiacos muy
apagados y crepitantes en ambos campos pulmonares inferiores.
El abdomen no presentaba anomalias. Tenia edemas con févea en
ambos miembros inferiores. El electrocardiograma mostraba ritmo
sinusal, aunque los voltajes eran bajos. La radiografia simple de
térax mostraba cardiomegalia global. Se realiz6 un ecocardiograma
donde se observaba un ventriculo izquierdo con hipertrofia mode-
rada, dilatacién biauricular, presién arterial pulmonar estimada
de 45-50 mmHg y una fraccién de eyeccion del 60%, compatible
con miocardiopatia restrictiva-infiltrativa (fig. 1). Se instauré tra-
tamiento con diuréticos y se realizé estudio para deteccién de
enfermedad sistémica. En el estudio analitico, la hematimetria y la
coagulacién fueron normales; la velocidad de sedimentacién glo-
bular fue de 54 mm la primera hora. El estudio bioquimico general
que incluia pardmetros de funcién renal, perfil lipidico y hepa-
tico, asi como las hormonas tiroideas fueron normales. Los ANA,
ANCA y factor reumatoide fueron negativos y la determinacién del
complemento estaba dentro de la normalidad. El proteinograma
mostraba hipergammaglobulinemia con determinacién de IgG de

Figura 1. Ecocardiograma Doppler. Patron de llenado mitral de tipo restrictivo.

2.460 mg/dl (639-1.349 mg/dl), IgA de 194 mg/dl (70-132 mg/dl), y
la de IgM fue normal. Asimismo, la determinacién de las cadenas
ligeras kappa fue de 56,4 mg/1(3,3-19,4 mg/1), y lambda de 135 mg/1
(5,7-26,3 md/l). La proteinuria de Bence-Jones fue negativa. La eco-
grafia abdominal mostraba un higado de estasis, sin otros hallazgos.
La radiografia de craneo no presentaba lesiones liticas. Se obtuvo
muestra de grasa abdominal por biopsia que no mostraba hallazgos
histol6gicos patolégicos. Posteriormente, se realizaron biopsia rec-
tal y de médula 6sea apreciandose en ambas depésito amiloide con
tincién rojo Congo e inmunohistoquimica negativa a cadenas lige-
ras. Con el diagnéstico de amiloidosis sistémica primaria se instaur6
tratamiento con melfaldn y prednisona. La paciente present6 en los
primeros meses mejoria de su clinica cardiolégica, aunque con un
temprano y progresivo deterioro que obligd al empleo de farma-
cos diuréticos a dosis plenas con escasa respuesta. Se propuso para
trasplante cardiaco al hospital de referencia desestimandose por la
rapida progresion y el mal estado funcional de la paciente. A los 7
meses del diagnéstico se produce el fallecimiento de la paciente en
situacion de insuficiencia cardiaca refractaria.

La amiloidosis AL o primaria es una discrasia de células plasma-
ticas que suele provocar infiltracién multiorganica afectandose el
corazén en mas del 50% de los casos. No obstante, la expresion cli-
nica exclusivamente cardiaca sin manifestaciones de otros érganos
es una forma de presentacién muy infrecuente!#. Menos del 5% de
las amiloidosis primarias tienen manifestaciones clinicas de indole
cardiolégica de forma aislada; sin embargo, la sensibilidad diag-
nostica de las biopsias de otros 6rganos suele ser menor del 80%°.
El tratamiento sintomatico de la miocardiopatia amiloidea basado
en farmacos diuréticos esta dificultado por la tendencia a la hipo-
tension arterial de los pacientes. Los inhibidores de la enzima de
conversion de la angiotensina y los betabloqueantes son mal tole-
rados, y los antagonistas del calcio y la digoxina no se aconsejan
(tendencia a unirse a la proteina anémala)®. El manejo terapéutico
actual de la amiloidosis (quimioterapicos y/o trasplante de médula
6sea) tiene una eficacia muy discreta’. De forma general, en pacien-
tes con miocardiopatia muy avanzada, se desaconseja el trasplante
de médula 6sea. Por otrolado, laindicacién de trasplante cardiaco es
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muy controvertida por la afectacién multiorganicay la probabilidad
de recidiva sobre el érgano trasplantado’8. En casos selecciona-
dos, la estrategia mas aceptada seria realizar primero el trasplante
cardiaco (de alto riesgo) y después el tratamiento etiol6gico de la
amiloidosis (quimioterapia y/o trasplante de MO).

La formacion de equipos multidisciplinarios que permitiesen un
tratamiento integral que incluya trasplante multiorganico, junto a
la aparicién de tratamientos mas efectivos y nuevas técnicas para
el diagnéstico y monitorizacién del tratamiento, contribuirian sin
duda a mejorar el pronéstico de esta enfermedad?.
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Ictus de repeticion como presentacion de una arteritis de
células gigantes

Repetition stroke as onset of giant cell arteritis
Sr. Editor:

Un hombre de 81 afios fue ingresado por un cuadro de 4 meses
de astenia, anorexia, pérdida de 8 kg de peso, vértigo y ataxia de la
marcha de instauracién subaguda.

Presentaba antecedentes de hipertension arterial, dislipidemia,
fibrilacién auricular en tratamiento con warfarina y un infarto
agudo de miocardio inferior, asi como ligera anemia por bloqueo
del hierro de 2 afios de duracién.

Destacaba nistagmo horizontorrotatorio de la mirada lateral ala
izquierda. La marcha era inestable, con lateralizacién a la derecha.
El Barthel era 45y el Pfeiffer 0. El resto de la exploracién era normal
salvo tonos cardiacos arritmicos. Presentaba Hb 110 g/1, Hto% 0,34,
VCM 81 fL, VSG 54 mm/h y un INR 2,45, discreta elevacién policlo-
nal de alfa-2-globulinas (12,1%) y de gammaglobulinas (19,8%). El
resto de la analitica era normal. La radiografia de térax mostraba
cardiomegalia y en el electrocardiograma se observaba fibrilacién
auricular. Se realizé una TC toracoabdominal, sin hallazgos relevan-
tes.

Se orient6 el diagnéstico como vértigo de origen central y se
solicité una resonancia magnética nuclear (RMN) craneal, realizada
sin difusién, que objetiv6 una lesién isquémica aguda en hemisferio
cerebeloso izquierdo y areas de desmielinizacion de origen isqué-
mico crénico periventriculares. Se realizé un ecocardiograma que
mostré hipocinesia posteroinferobasal sin trombo y una ecografia
Doppler de troncos supraadrticos que mostrd estenosis de 1-15%
de arterias carétidas internas. Las arterias subclavias y vertebrales
eran normales.

Unanueva RMN alos 10 dias (fig. 1), esta vez con difusion, revel6
isquemia crénica de sustancia blanca supratentorial, infarto suba-
gudo en hemisferio cerebeloso izquierdo y un nuevo infarto agudo
protuberancial izquierdo no presente en el examen previo.

Apareci6 en ese momento de la evolucién un cuadro de debilidad
y algias de cintura escapular, por lo que se sospeché una polimial-
gia reumatica asociada a una arteritis de células gigantes pese a
que no existia cefalea y las arterias temporales eran normales en la

exploracién fisica. Se instauré tratamiento con prednisona a dosis
de 1 mg/kg/diay se solicité una angio-RMN (fig. 2) que objetivé flujo
filiforme en la carétida interna izquierda intracavernosa por este-
nosis severa y oclusién de sifon carotideo derecho. Ambas arterias
vertebrales presentaban severa estenosis al inicio de su porcién
intradural. Finalmente, se realiz6 biopsia de la arteria temporal
cuyo resultado fue compatible con arteritis de células gigantes.

En los dias que siguieron al inicio de la corticoterapia mejo-
raron claramente la astenia, la anorexia y la debilidad muscular.
La ataxia y el vértigo central habian mejorado parcialmente. En
el control ambulatorio un mes mas tarde el paciente era capaz
de caminar sin ayuda, aunque todavia referia cierta inestabilidad.
Sin embargo, presentaba claros signos de deterioro cognitivo con
moderada apraxia. El Barthel era de 35 y el Pfeiffer con 4 erro-
res. Al afio de seguimiento, el paciente camina solo sin ayuda
y presenta Gnicamente un leve deterioro cognitivo que le per-
mite mantener una conversacion, sin necesitar ayuda para vestirse
o lavarse. El Barthel actual es de 65 y en el Pfeiffer presenta
2 errores.

La angio-RMN repetida a los 2 meses del diagndstico no demos-
tré reperfusion de los troncos supraaérticos a pesar del tratamiento
y de la buena evolucién clinica.

La arteritis de células gigantes (ACG) es una enfermedad de
naturaleza autoinmune que afecta a la lamina elastica de las capas
media y adventicia de las arterias de mediano y gran calibre, prin-
cipalmente de la cabeza y el cuello. La afectacién neurolégica fue
descrita por Caselli et al en 1988 en forma de sindromes neu-
rooftalmolégicos, neuropatia, accidente vascular cerebral (AVC) o
accidente isquémico transitorio (AIT), sindromes neurootolégicos,
temblor, sindromes neuropsiquiatricos, entumecimiento de la len-
guay mielopatial. Laincidencia de episodios isquémicos vasculares
cerebrales se ha estimado en 3-4% en este grupo de pacientes, debi-
dos a estenosis u oclusién extradural vertebral o carotidea mas que
a una afectacién vascular intradural?. Este hecho se debe a la pér-
dida por parte de las arterias de la capa eldstica una vez atraviesan
laduramadre?. En la poblacién general se ha descrito un ratio de 5:1
entre la afectacién vascular del territorio carotideo frente al territo-
rio vertebrobasilar. En cambio, en los pacientes con ACG esta ratio
resulta ser de 3:23, e incluso se invierte si nos ceflimos al periodo
que cursa entre el inicio de los sintomas y el primer mes que sigue al
inicio del tratamiento, especulandose que este hecho podria estar
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