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Resumen del caso

Hombre de 44 afos de edad, que fue hospitalizado por
edema periférico, ascitis y fatiga de 3 meses de evolucion.
Seis meses previos a su ingreso presentaba manifesta-
ciones gastrointestinales caracterizadas por reflujo
gastroesofagico y epigastralgia, por lo que se realizdé
endoscopiade viadigestiva alta detectando hernia hiatal
y esofago de Barretty el ultrasonido abdominal demostré
presencia de litiasis vesicular.

Dado que la sintomatologia no mejord con tratamiento
médico, se practico funduplicaturay colecistectomia por
via laparoscopica. El paciente fue egresado a los tres
dias sin complicaciones.

Una semanadespués, regresé ala Consulta Externa
poredema de miembros inferiores y ascitis. Fue valorado
por el nefrélogo quien descartd patologiarenal. Tres dias
antesde suingreso se agregaron al cuadro clinico disnea
de medianos esfuerzos, astenia, adinamia y malestar
general, por lo que fue hospitalizado para su estudio
integral.

A la exploracion fisica se le encontrd con frecuencia
cardiaca de 90 latidos por minuto, tension arterial de 95/
65 mmHg, frecuencia respiratoria de 14 en un minuto y
temperatura de 36.7°C. Ademas de datos sugestivos de
insuficiencia cardiaca derecha: ingurgitacion yugular grado
11, ascitis, hepatomegalia de 2 cm por debajo del borde
costal total y edema de miembros inferiores.

A su ingreso se solicitaron biometria hematica,
electrolitos séricos, pruebas de funcién renal, hepaticay
tiroidea que resultaron normales.

Lateleradiografia de torax mostrd cardiomegalia grado
lyderrame pleural derecho de 15%. El electrocardiograma
mostré ritmo sinusal con frecuencia cardiaca de 85/min,
bajo voltaje del complejo QRS entodas las derivaciones,
eje de QRS a 115° con transicion del vector en V3, QTc
prolongado, alteraciones inespecificas de larepolarizacion
y ondas T aplanadas de V3 a V6 y en cara inferior. El

ecocardiograma transtoracico mostré datos de hipertrofia
concéntrica del ventriculoizquierdo (grosorde lapared de
15 mm). Disfuncién diastélica con patron restrictivo
caracterizado pordisminucion en el diametro bidimensional
telediastdlico de las cavidades (ventriculo izquierdo de
36 mm). Tiempo de desaceleracion delllenado ventricular
disminuido en 109 mseg (relacion E:A de 2). Funcién
sistélica conservada con fraccion de eyeccién del 66% y
leve hipertension pulmonar de 39 mmHg. (Figuras 1y 2)

Conlos datos anteriores se pensé en la posibilidad de
amiloidosis cardiaca. En vista de que tres meses antes
el paciente habia sido intervenido quirdrgicamente, se
solicitd al Departamento de Patologia la realizacién de
tincion de rojo congo para busqueda de amiloide en la
vesicula biliar, la cual resultd positiva (Figura 3). La
electroforesis de proteinas e inmunofijacién sérica,
aspiracionde médula 6seay biopsia de grasa periumbilical,
apoyaron el diagnostico de amiloidosis primaria.

El paciente fue sometido a transplante de células
hematopoyéticas y manejado con melfalan. Durante los
siguientes 2 afios evoluciond satisfactoriamente, sin
embargo, 25 meses después del transplante, presentd
deterioro sistémico (insuficiencia cardiaca y renal,
principalmente) que le provocd la muerte.

Discusion

La miocardiopatia restrictiva (MCR), es una anormalidad
que puede serocasionada por infiltracion de tejido amiloide
almiocardio, entre otras muchas causasy produce alteracion
en la dinamica ventricular, incremento de la presion al final
de la diastole y con ello la dilatacion auricular.” Como
consecuenciade las altas presiones diastolicas entodaslas
cavidades cardiacas, se produce congestion sistémica y
pulmonar; la funcion sistdlica es preservada en la mayoria
de los casos, y el grosor de la pared puede encontrarse
normal o aumentado, dependiendo de la causa.
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Figura 1. Imagen de eco-doppler en donde se observa un patrén
restrictivo por el indice E: A incrementado (E=llenado diastélico
temprano, A=llenado auricular) durante el flujo diastélico del ventriculo
izquierdo.

Figura2. Aproximado paraesternal, eje largo de ecocardiogramaen
donde se observa aumento en el grosor de paredes del ventriculo
izquierdo.

Figura 3. Tincién de rojo congo positivaen las arterias de la vesicula
biliar.

78

La MCR puede causar sintomas y signos de falla
ventricular, tanto derecha como izquierda, pero
usualmente predominan los sintomas relacionados con
la insuficiencia cardiaca derecha, con ingurgitacion
yugular, derrame pleural, ascitis y edema periférico,
como en el caso que aqui se presenta.

La afeccion cardiaca poramiloide es mascomunenla
amiloidosis primaria (AL), y es causada porla produccion
de cadenas ligeras de inmunoglobulinas por células
plasmaticas de la médula 6sea, tal como ocurrié en este
paciente. La MCR es el resultado del dafio tisular como
consecuencia de reemplazo de elementos contractiles
del miocardio por depdsitos intersticiales infiltrativos.2
Debe de sospecharse en pacientes que presentan
retencién de liquidos importante con o sin cardiomegalia
ydebe realizarse un diagnéstico diferencial con pericarditis
constrictiva de otra etiologia.*

A pesar de que el examen fisico no arroja datos
patognomaonicos, esimportante buscar signos claros como:
marcado choque del apex, presencia de un tercer ruido a
la auscultacion precordial, pulso periférico débil, signo de
Kussmaul, derrame pleural, hepatomegalia y ascitis. La
teleradiografia de térax muestra silueta cardiaca normaly
se puede observar congestion pulmonar, edema del
intersticio con lineas B de Kerly y derrame pleural; en el
caso aqui informado destacd la cardiomegalia grado 1y el
derrame pleural derecho. El electrocardiograma se
caracteriza por bajo voltaje, ondas Q en cara anterior,
aumento del tamano auricular izquierdo y retraso en la
conduccion, tal como se presenté en el caso aqui descrito.®

Eldiagndstico se basa enla presentacion clinicajunto
con los resultados del electrocardiograma y ecocar-
diograma, asi comola afeccién sistémica porlainfiltracion
amiloidea, con la demostracion de depdsitos amiloides
en la biopsia del érgano afectado, o bien en biopsia de
tejido de grasa periumbilical contincién de rojocongo. La
biopsia miocardica es definitiva para el diagndstico, sin
embargo no es estrictamente necesaria.®? En el paciente
se detectd tejido amiloide en vesiculabiliar, médula ésea
y grasa periumbilical.

Elprondstico de los pacientes con amiloidosis primaria
sistémica es malo, porque en general fallecen a los dos
anos y en los que tienen afeccion cardiaca la sobrevida
disminuye a seis meses.”®

Lafalla cardiaca congestiva respondeinicialmente, de
manera adecuada, adiuréticos en dosis bajas. Ladigoxina
debe utilizarse con precaucién, ya que es especialmente
arritmogénica en estos pacientes y estan contraindicados
los calcio antagonistas y los beta bloqueadores.®s Los
marcapasos pueden utilizarse enaquellos pacientes con
gran afeccion del sistema de conduccion y bradicardia
sintomatica.

En la amiloidosis se han utilizado el melfalan y la
prednisona, los cuales han modificado parcialmente la
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historia natural de laenfermedad, incrementandola super-
vivencia porunos meses mas.® Actualmente la alternativa
de transplante de células hematopoyéticas, ha
demostrado serlaterapéutica mas efectiva hastaahora, '™
3 ya que prolonga la vida por varios afos.

En este paciente se practicd dicho procedimiento,
desafortunadamente, con recurrencia de laenfermedada
los 25 meses.

Este caso de MCR secundaria a amiloidosis primaria
es poco frecuente, no obstante los clinicos estamos
obligados apensaren ellacuando nos enfrentamos a todo
paciente con insuficiencia cardiaca derecha.
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