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RESUMEN

La amiloidosis cardiaca, antes considerada una enfermedad rara, es un padecimiento que debe tomarse en
cuenta en el diagndstico diferencial de los pacientes con insuficiencia cardiaca con fraccién de eyeccion
preservada. El refinamiento de las técnicas de imagen cardiaca permite su diagnéstico oportuno. Existen
ciertas caracteristicas clinicas y de imagen que orientan hacia una posible etiologia. Presentamos un caso
de una paciente con amiloidosis por cadenas ligeras, las perlas clinicas que contribuyeron al diagnéstico y
el abordaje sistematico por imagenes.
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ABSTRACT

Cardiac amyloidosis, considered previously as a rare disease, is now an illness to take into account in the diag-
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E /A\/’L Gy @’gos"s nostic workup of patients with heart failure with preserved ejection fraction. The refinement of cardiac imaging
agneticiesongite. techniques permits a timely diagnosis. There are clinical and imaging characteristics that orients into an etiology.
> Bone scintigraphy.

We present a case of light chain cardiac amyloidosis, the clinical pearls that contributed to the diagnosis, and the
systematic imaging workup.

Presentacion del caso disnea en reposo, ortopnea y edemas periféricos. En urgencias se constato falla
cardfaca congestiva, requiriendo vasodilatadores y diuréticos por 48 horas. El

electrocardiograma evidenciaba patron de pseudoinfarto de V1 a V6, ademas

Se trata de una paciente femenina de 61 afos de edad, con antecedente de
hipertension arterial sistémica. Hace 8 meses se diagnosticé lupus eritematoso
sistémico pese a que su serologia fue inespecifica, y recibié tratamiento con
esteroides orales por 6 meses sin remision de la sintomatologia. Posee antece-
dentes de lumbalgia y disestesias en miembros inferiores, ademas de eviden-
ciarse al examen fisico purpura periorbitaria, macroglosia y vértigo.

Acude a unidad de urgencias por deterioro progresivo de su capacidad funcio-
nal de 3 meses de evolucién. La semana previa a su hospitalizacion presentd
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de bajo voltaje en las derivaciones del plano frontal (figura 1). Se realizd un
ecocardiograma donde se documenté una cardiomiopatia con espesores pa-
rietales aumentados de forma simétrica, con fraccién de eyeccion del ventri-
culo izquierdo (FEVI) preservada (65 %), presiones de llenado elevadas con una
relacion E/e” de 19, aumento de grosor de la pared libre del ventriculo derecho,
dilatacién de ambas auriculas y derrame pericardico leve. Se analizan parame-
tros de deformacion miocérdica, constatdndose un strain longitudinal global
del VI francamente anormal (-4.8 %) con relativa preservacion apical (figura 2,

video 1y 2).
PN
OO0 72



https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
https://orcid.org/0009-0009-2199-9689
https://orcid.org/0000-0001-9896-1683
https://doi.org/10.37615/retic.v6n2a5
https://doi.org/10.37615/retic.v6n2a5
mailto:carlosenriquefranco@gmail.com
https://doi.org/10.37615/retic.v6n2a5

R E T I C Revista de ecocardiografia

Figura 1. Electrocardiograma con hallazgos caracteristicos en pacientes
con amiloidosis cardiaca: bajo voltaje en derivaciones del plano frontal, que
no corresponden al grado de engrosamiento parietal del VI en estudios de
imagen; patrén de pseudoinfarto en derivaciones V1 a V5.

Figura 2. Ecocardiogama transtordcico. Superior-izquierda: Strain
longitudinal global del VI anormal, con un valor de -4.8 %. Presenta relativa
preservacion apical. Superior-derecha: Ventriculo izquierdo con espesores
parietales aumentados, patron en “vidrio esmerilado” y FEVI conservada.
Inferior-izquierda: Velocidades del Doppler de tejidos, a nivel del anillo
mitral, todas menores de 5 cm/seg. Inferior-derecha: Flujograma Doppler
transmitral con patrén restrictivo.

Video 1. Ecocardiograma transtoracico de paciente con amiloidosis por
cadenas ligeras. Presenta un llamativo aumento de espesores parietales del
ventriculo izquierdo y derrame pericardico inferolateral leve.
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Video 2. Ecocardiograma transtoracico de paciente con amiloidosis por
cadenas ligeras. Se observa engrosamiento de la pared libre del ventriculo
derecho.

Posteriormente se realiz6 una resonancia magnética cardiaca (figura 3 y 4,
video 3 y 4) donde se objetivé una fraccion de eyecciéon preservada (61 %),
aumento significativo de los espesores parietales del VI (méaximo grosor de pa-
red de 17,5 mm), realce tardio con gadolinio con distribuciéon no isquémica, en
parches, con pobre anulacién de la sefal miocérdica. Se realizé caracterizacion
tisular con mapping en T1 y T2, obteniéndose valores elevados (1.159 milise-
gundos y 56 milisegundos; respectivamente) y aumento del volumen extra-
celular (VEC: 44 %). Se corrobord la presencia de derrame pericardico leve. Los
hallazgos descritos fueron sugestivos de amiloidosis.

T1 nativo
1159ms

Figura 3. Resonancia magnética cardiaca. Superior-izquierda: T1
Mapping aumentado (1159 milisegundos). Superior-derecha: T2 Mapping
aumentado (54 milisegundos). Inferior-izquierda: Incremento del volumen
extracelular (44 %). Inferior-derecha: Realce tardio con gadolinio, con
distribucion en parches a predominio subendocardico y pobre anulacion
de la sefial miocardica.
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Figura 4. Resonancia magnética cardiaca, representacion tridimensional del
strain longitudinal global, el cual se encuentra reducido con preservacion
apical (marcado en azul oscuro).

Video 3. Resonancia magnética cardiaca, cines en proyecciones 3 cdmaras
(superior-izquierda), 2 cédmaras (superior-derecha), eje corto (inferior-
izquierda) y 4 camaras (inferior derecha). Se aprecia engrosamiento parietal
severo de ambos ventriculos, con FEVI preservada y derrame pericardico leve.

Video 4. Resonancia magnética cardiaca, cines en ejes cortos. Se constata lo
mencionado en video previo.
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Se realiz6 un centellograma toracico (SPECT CT) con metildifosfonato (MDP-
Tc99m), en busqueda de amiloidosis por transtirretina (ATTR). No hubo evi-
dencia de captacion cardiaca significativa de MDP, siendo el estudio negativo
(figura 5y 6).

Figura 5. Gammagrafia con MDP Tc99m a 3 horas de la inyeccion del
radiotrazador. Imagen planar anterior y su negativo correspondiente;
con ligero aumento de captacién cardiaca (Grado 1 en puntuacion visual
semicuantitativa — captaciéon menor que costillas contralaterales), indice H/
CL 1.20 (ambigua).

Boma Tor iscon 4G, 18022071 -

‘o 15 Bags 1mrarn

Figura 6. Fusion de imagenes SPECT/CT-Tc99m MDP coronal; SPECT en la
Tera linea, tomograffa en la 2da linea y fusion de ambas en 3era linea, con
captacion irregular cardiaca del radiotrazador. Estudio negativo para ATTR.

Finalmente, se realizo biopsia de tejido adiposo abdominal la cual fue positi-
va para tejido amiloide. Se realizé inmunoelectroforesis e inmunofijacion de
proteinas urinarias y séricas las cuales reportaron: banda anormal en posicion
gamma, con una concentracién de 76 mg/24 hrs; proteina sérica monoclo-
nal IgG Lambda, y cadenas ligeras libres Kappa en una concentracién de 48,6
mg/L. Se realiz6 ademas un aspirado de médula ésea, encontrandose plasmo-
citosis moderada (9 %), negativa para malignidad. Se concluye, por lo tanto,
amiloidosis por cadenas ligeras (AAL). Actualmente la paciente se encuentra
bajo tratamiento con quimioterapia.

Discusion

La amilodosis es una enfermedad caracterizada por el depésito de proteinas
fibrilares anormales, conocidas como amiloide, en el espacio extracelular de
multiples 6rganos. Dos variedades de amiloide originan la mayoria de los cua-
dros de amiloidosis cardiaca: la transtiretina (ATTR), y las cadenas ligeras deriva-
das de inmunoglobulinas (AAL). Su caracterizacion es importante, debido a que
difieren significativamente en el prondstico y las estrategias de tratamiento.
Clinicamente, la AAL es una manifestacion de una enfermedad multisistémica,
que suele acompanarse de enfermedad renal, neuropatia y lesiones cutaneas,

4 4
c1o


https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/CS02_566/566_v03.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/CS02_566/566_v04.mp4

R ET I C Revista de ecocardiografia

siendo la purpura periorbitaria y la macroglosia manifestaciones extracardiacas
casi patognomonicas. Sin tratamiento, la AAL tiene un prondstico sombrio: se
estima una sobrevida media de 6 meses desde el diagnostico, la cual puede
extenderse significativamente con un tratamiento oportuno.

El diagndstico se respalda fuertemente en las técnicas de imagen cardiovascu-
lar. Un incremento del grosor parietal en el ecocardiograma, mayor de 12 mm,
en ausencia de signos de hipertrofia electrocardiogréfica, o la presencia bajo
voltaje electrocardiografico, sugiere la infiltracion de amiloide. Otros hallazgos
ecocardiograficos son la dilatacion de ambas auriculas, engrosamiento de las
vélvulas, de la pared libre del ventriculo derecho y del septum interauricular.
El derrame pericérdico es frecuente. Otros signos altamente sugestivos son el
signo “5-5-5" (velocidad de las ondas e”,a”y s” de la sefal espectral del Doppler
tisular menores a 5 cm/seg), y un patréon de strain longitudinal global del VI con
preservacion apical (‘cherrie on top”). La relacién entre la fraccion de eyeccion
delVly el strain longituidnal global (EFSR, por sus siglas en inglés) parece ser la
variable que mejor discrimina cardiopatia amiloide, con un area bajo la curva
de 0.95 (intervalo de confianza 0.89-0.98, p<0.00005), valor que persiste inde-
pendientemente del tipo de amiloidosis®, proponiéndose un punto de corte
de EFSR mayor a 4.1, con una sensibilidad del 89,7 %, especificidad 91,7 % y un
likelyhood ratio positivo del 10.8 para el diagndstico.

La resonancia magnética cardiaca es muy relevante en el diagnéstico no invasi-
vo. La FEVI conservada, el realce tardio con gadolinio con patrén no isquémico,
una pobre anulacion del pool miocardico, asi como el aumento del valor del
T1 nativo (mapping) y del volumen extracelular apoyan el diagnostico®. En
comparacion con la amiloidosis tipo TTR, la amiloidosis AL tiene un aumento
menos importante del VEC y del T1 nativo®, un mayor valor del T2©' y menos
engrosamiento parietal del VI. Otros hallazgos son la preservacion de la FEVI y
un patrén de realce tardio mas endocardico, a diferencia del patrén transmural
frecuentemente encontrado en la amiloidosis ATTR.

La medicina nuclear contribuye al diagnéstico diferencial entre ATTR y AAL. Se
utilizan radiofédrmacos marcados con tecnecio (99mTc), administrado por via
intravenosa, 10 a 25 mCi de radiotrazador, sequido de imagenes de tomogra-
fla computarizada por emision de fotén Unico (SPECT) y planar, capturadas a 1
6 3 horas tras su administracion. Existen 3 radiotrazadores para el diagndstico
de ATTR: el 99mTc-PYP (disponible en los Estados Unidos), el 99mTc-DPD vy el
99mTc-HMDP (en otros pafses). El mecanismo de captacion miocardica en ATTR
posiblemente esté relacionado con la unién del radiotrazador a microcalcificacio-
nes presentes en el intersticio, con alguna evidencia de que éstas son mas abun-
dantes en las fibrillas ATTR que en AL. Los sistemas de clasificacién para el grado
de captacion en el miocardio son tanto cualitativos como cuantitativos®”. La mas
difundida es la clasificacion cualitativa de Perugini, donde una captacion grado 2
y 3 son altamente sugestivas de ATTR. El indice corazén/pulmon contralateral (H/
CL) mayor a 1,5 también sugiere infiltracion por ATTR®. Sin embargo, la amiloidosis
AL puede presentar cierta captacion de radiotrazador, por lo que se requiere de la
cuantificacién de cadenas ligeras para la clasificacién etioldgica.

Aunqgue la biopsia cardiaca es el estdndar de oro para el diagndstico de amiloi-
dosis cardiaca, su caracter invasivo limita su uso generalizado. La biopsia de grasa
abdominal por aspiracién con aguja fina es una estrategia Util de tamizaje, me-
diante la identificacion de amiloide en la biopsia tefida con rojo congo, con la
caracteristica birrefringencia “verde manzana”a la microscopia con luz polarizada.

La caracterizacion etiolégica se basa en la cuantificacion de cadenas ligeras
en plasma, una relacion Kappa: Lambda elevada, y una inmunoelectroforesis e
inmunofijacion de proteinas séricas y urinarias anormal, identificando proteinas
monoclonales en posicion gamma. Es importante la diferenciacién de la AAL
“primaria’, de aquella asociada a otras gammapatias monoclonales incluyendo
al mieloma muiltiple, por lo que se recomienda la realizacion de una biopsia de
médula ésea para establecer el diagndstico. Finalmente, el tratamiento con-
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sistird en quimioterapia, de acuerdo al estadio evolutivo del paciente y de su
prondstico oncoldgico.

Conclusiones

La AAL es una emergencia médica, debido al mal prondstico de los pacientes
a corto plazo sin un tratamiento adecuado. La multimodalidad de imagenes
cardfacas es indispensable en la evaluacion diagnostica.

Ideas para recordar

La amiloidosis AL es una emergencia médica, con una mortalidad elevada
a corto plazo si no se instaura un tratamiento oportuno. La ecocardiografia
con técnicas de deformacién miocardica brinda pistas importantes durante
el abordaje inicial.

La resonancia magnética cardiaca, particularmente con la valoracion de
mapping de T1y T2,y VEC, pueden establecer el diagnéstico de amiloidosis
cardfaca de forma no invasiva. El centellograma con 99mTC es de utilidad
en la diferenciacion de ATTR.

Se requiere de la confirmacién de la amiloidosis sistémica a través de la biop-
sia de tejido cardiaco o extracardiaco, de la cuantificacién de cadenas ligeras,
y de la biopsia de médula ésea en pacientes positivos a amiloidosis AL.
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