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INTRODUCCIÓN

La amiloidosis sistémica primaria es una enfermedad cau-
sada por el depósito de cadenas ligeras de inmunoglobulina
en diferentes órganos o tejidos, y que se manifiesta más fre-
cuentemente por síndrome nefrótico, insuficiencia renal, insu-
ficiencia cardiaca congestiva o neuropatía sensitivo-motora1.

Entre un tercio y la mitad de los pacientes con amiloido-
sis sistémica primaria tienen afectación cardiaca clínicamente
significativa, la cual puede ser rápidamente fatal, con una me-

diana de supervivencia de menos de un año en algunos estu-
dios2,3. En el ECG, la amiloidosis cardiaca se puede manifes-
tar con patrón de pseudoinfarto (alteraciones electrocardiográ-
ficas que simulan un infarto de miocardio en ausencia de este
antecedente), hecho que debe ser conocido a la hora de la va-
loración de pacientes con síntomas cardiológicos y ECG su-
gestivo de infarto de miocardio4.

Presentamos un caso de amiloidosis sistémica primaria
que comenzó clínicamente con insuficiencia cardiaca y patrón
de pseudoinfarto en el ECG.

RESUMEN

La afectación cardiaca por amiloidosis es una entidad infre-
cuente que implica un sombrío pronóstico, con una media-
na de supervivencia de menos de un año. Aunque su diag-

nóstico es difícil al poder simular otras formas de cardiopatía,
su existencia puede ser sospechada en pacientes que se pre-
senten con la conjunción de: 1) insuficiencia cardiaca con da-
tos ecocardiográficos de disfunción diastólica e hipertrofia
ventricular; y 2) patrón de pseudoinfarto en el ECG (alteracio-
nes electrocardiográficas que simulan un infarto de miocardio
en ausencia de este antecedente). Presentamos el caso de un
paciente con amiloidosis cuya enfermedad comenzó de este
modo, y posteriormente revisamos la literatura al respecto.

ABSTRACT

Heart failure with electrocardiographic pseudo-infarction pattern
as presentation form of amyloidosis

Cardiac involvement in amyloidosis is an infrequent condition
with a somber prognosis, the median survival being less
than one year. Even though its diagnosis is difficult, as it

may mimic other forms of heart disease, its presence may be sus-
pected in patients presenting with an association of: (1) heart fai-
lure with echocardiographic data of diastolic dysfunction and ven-
tricular hypertrophy, and (2) pseudo-infarction pattern in the ECG
(electrocardiographic changes mimicking a myocardial infarction
in the abscense of such an event). We here present the case of a
patient with amyloidosis whose disease presented in this way,
and review the extant literature.
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CASO CLÍNICO

Varón de 52 años con antecedentes personales de dislipe-
mia, sin antecedentes de cardiopatía isquémica ni episodios de
dolor torácico, que consulta por disnea de esfuerzo progresi-
va, ortopnea y edemas, de unos seis meses de evolución, sin
mejoría clara con diuréticos. A su llegada a Urgencias el pa-
ciente estaba consciente, orientado y colaborador, con tensión
arterial de 110/70 mmHg, 90 latidos por minuto, temperatura
de 36,5ºC y eupneico en reposo. La exploración por aparatos
mostró un soplo sistólico en foco aórtico y borde paraesternal
izquierdo de intensidad leve, discreta disminución del murmu-
llo vesicular en la base pulmonar derecha y edemas con fóvea
en miembros inferiores como únicos hallazgos patológicos.

En la radiografía de tórax se apreciaba ligero derrame pleu-
ral derecho, siendo normal el tamaño de la silueta cardiaca. En
el ECG existía ritmo sinusal con PR de 200 msg, QRS de rela-
tivo bajo voltaje en las derivaciones de los miembros y onda Q
patológica en V1-V3 con ascenso del segmento ST de más de 1
mm en dichas derivaciones, sin que se apreciaran cambios en
los ECG seriados (Fig. 1). Los resultados de la analítica sanguí-
nea practicada en Urgencias (hemograma, plaquetas, estudio de
coagulación y bioquímica básica) fueron normales, incluyendo
la determinación seriada de enzimas cardiacos. La analítica de
orina mostró la presencia de proteinuria.

Se realizó ecocardiografía en la que destacó un ventrículo
izquierdo globalmente hipertrófico con septo de 20 mm y re-
lación septo/pared posterior >1,4, con función sistólica con-
servada (FE 65%) y llenado típico de déficit de relajación
(Fig. 2).

El paciente ingresó en planta de hospitalización y en los
estudios practicados destacó la presencia de una proteinuria

en rango no nefrótico de 2,3 g en 24 horas. La electroforesis
en suero y orina mostró sendos picos monoclonales que tras
inmunofijación se observó que correspondían a cadenas lige-
ras tipo λ. El aspirado de médula ósea evidenció un 15% de
células plasmáticas, sin que se observaran imágenes osteolíti-
cas en el mapa óseo. Se realizó biopsia rectal que descubrió la
presencia de depósitos de amiloide (Fig. 3). El paciente inició
tratamiento quimioterápico, falleciendo a las seis semanas por
muerte súbita sin que se le practicara autopsia.

DISCUSIÓN

El depósito de proteínas de carácter insoluble y fibrilar
que ocurre en la amiloidosis puede ocurrir de forma local en
órganos aislados o manifestarse como una enfermedad sisté-
mica. La forma de amiloidosis sistémica que se observa con
mayor frecuencia es la amiloidosis relacionada con cadenas li-
geras (amiloidosis AL) y que puede ser primaria de origen
idiopático o asociada a mieloma múltiple. Son menos frecuen-
tes la amiloidosis sistémica secundaria a infección o inflama-
ción crónicas (amiloidosis AA) y las formas de amiloidosis
sistémicas hereditarias1.

La incidencia estimada de amiloidosis sistémica primaria
es de 1.000 a 2.500 casos nuevos al año en Estados Unidos,
siendo muy frecuente la afectación cardiaca, la cual además
es responsable del 40% de los fallecimientos en este tipo de
amiloidosis2,3. La infiltración del miocardio en la amiloidosis
se caracteriza clínicamente por insuficiencia cardiaca conges-
tiva e histológicamente por un ventrículo izquierdo no dilata-
do de paredes engrosadas, siendo el grado de compromiso
cardíaco dependiente de la extensión y localización del depó-

Figura 1. ECG de 12 derivaciones mostrando el patrón de pseudoinfarto en región anteroseptal.
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sito de amiloide en el corazón2,5. La amiloidosis cardíaca es la
causa más frecuente fuera de los trópicos de miocardiopatía
restrictiva6. Su diagnóstico es difícil pues puede simular peri-
carditis constrictiva7, miocardiopatía hipertrófica8,9, cardiopatía
isquémica5 o enfermedad valvular10.

En una serie de 232 pacientes con amiloidosis sistémica
primaria, el 70% desarrolló insuficiencia cardiaca congestiva4.
Los signos de insuficiencia cardiaca congestiva derecha pre-
dominaron, aunque pueden coexistir con signos de insuficien-
cia cardiaca izquierda. En esta serie, las manifestaciones clíni-
cas cardiovasculares por orden de frecuencia fueron: edema
en miembros inferiores (82%), disnea de esfuerzo (63%), fati-
ga y debilidad (56%), signos de aumento de la presión venosa
yugular (54%), soplos cardíacos (46%), mareos (40%), crepi-
tantes basales (30%), dolor torácico (25%), disnea paroxística
nocturna y/o ortopnea (22%), síncope (20%), taquicardia
(18%), ascitis (17%), palpitaciones (16%), e hipotensión or-
tostática (14%). La hipertensión fue muy rara (4%), así como
los eventos embólicos (3%). En cuanto a los hallazgos radio-
lógicos, el derrame pleural es lo más frecuente (52%), seguido
de cardiomegalia (40%) y en menor cuantía signos de edema
intersticial (23%). La asociación de insuficiencia cardiaca
congestiva y proteinuria fue frecuente, encontrándose protei-
nuria de más de 500 mg/24h en el 60% de los pacientes con
insuficiencia cardiaca. La muerte atribuida a compromiso car-
diológico por insuficiencia cardíaca congestiva o arritmias
ocurrió en el 48% de 285 pacientes fallecidos con el diagnós-
tico de amiloidosis primaria3.

El ECG es anormal hasta en el 96% de pacientes con
amiloidosis cardiaca4,11,12. Las anomalías más comunes fueron
un bajo voltaje en las derivaciones de los miembros (definido
por un QRS medio en las derivaciones de los miembros I-II-

III-aVL-aVF menor o igual a 0,5 mV) (71%), y el denomina-
do patrón de pseudoinfarto (patrón QS en ausencia de infarto
de miocardio previo) (75%). El patrón de pseudoinfarto fue
más frecuente en la localización anteroseptal (55%) seguido
de la localización inferior (20%). El bloqueo completo de ra-
ma y los bloqueos AV de 2º y 3º fueron raros (menos del
5%). Llamativamente, pese a la afectación miocárdica, la ma-
yoría de los pacientes estaban en ritmo sinusal (86%)4.

Los rasgos ecocardiográficos más descritos en la afecta-
ción cardiaca de la amiloidosis sistémica primaria en orden de
frecuencia son: engrosamiento del septo interventricular
(86%), engrosamiento valvular (66%), incremento de la eco-
genicidad del miocardio ("moteado granular") (64%), aurícula
izquierda dilatada > 44 mm (46%), engrosamiento de la pared
libre del ventrículo derecho (43%), derrame pericárdico (43%)
y engrosamiento del tabique interauricular (40%). La fracción
de eyección del ventrículo izquierdo fue normal (mayor del
55%) en la mayor parte de los pacientes, reflejando el hecho
de que la amiloidosis cardiaca es una enfermedad de la diás-
tole (el 48% de los pacientes con insuficiencia cardiaca tuvie-
ron fracción de eyección > 55%)3,4,12,13.

La asociación de un bajo voltaje en el ECG asociado a
paredes gruesas en la ecocardiografía es un hallazgo inusual
en la práctica clínica y cuando esto ocurre debe hacer sospe-
char la presencia de amiloidosis14,15. Además, se piensa que un
signo útil para el reconocimiento de la infiltración cardíaca
precoz en pacientes con amiloidosis de otros órganos es el ba-
jo voltaje en ECG junto con el patrón de pseudoinfarto en au-
sencia de alteraciones ecocardiográficas4.

Aunque el diagnóstico definitivo de la amiloidosis cardia-
ca se basa en la demostración de infiltración amiloide del
miocardio mediante biopsia endomiocárdica, en los pacientes
con amiloidosis demostrada por biopsia de tejido extracardia-

Figura 2. Ecocardiografía 2-D en proyección apical
4 cámaras, que muestra engrosamiento del septo
interventricular con ecogenicidad aumentada.

Figura 3. Biopsia rectal con tinción Rojo Congo
(x40) mostrando birrefrigencia verde manzana
con luz polarizada.



co y que muestran alteraciones ecocardiográficas con los ras-
gos típicos de la amiloidosis cardiaca, la biopsia se considera
normalmente innecesaria11.

Aunque algunos pacientes pueden mejorar de forma es-
pectacular con quimioterapia, el pronóstico de los pacientes
con amiloidosis sistémica primaria es sombrío, con una me-
diana de supervivencia de unos 2 años, a pesar del tratamiento
con agentes alquilantes16-18. La presencia de insuficiencia car-
diaca congestiva es un importante hallazgo pronóstico en la
amiloidosis primaria y, así, la mediana de la supervivencia fue
de 4 meses en 80 pacientes que se presentaron con insuficien-
cia cardiaca congestiva frente a 16 meses para los 394 pacien-
tes sin insuficiencia cardiaca congestiva3. Esta duración de la
supervivencia en la amiloidosis cardiaca está asociada tam-
bién con el engrosamiento de la pared del ventrículo izquier-
do. Así, la supervivencia mediana fue de 2,4 años para los pa-
cientes con engrosamiento del septo menor o igual a 12 mm,

mientras que fue solo de 0,4 años para los pacientes con en-
grosamiento mayor o igual a 15 mm19.

Además de la escasa supervivencia de la afectación car-
diaca en la amiloidosis, el tratamiento del fallo cardiaco se
complica por una sensibilidad incrementada a la digoxina20 y
a los calcioantagonistas21. Cuando el trasplante cardíaco ha si-
do utilizado para tratar la amiloidosis cardíaca, la recurrencia
en el corazón trasplantado puede ocurrir22.

El caso clínico que hemos presentado muestra unas manifesta-
ciones clínicas, radiológicas, electrocardiográficas y ecocardiográ-
ficas que responden a la afectación cardiaca por la amiloidosis des-
crita arriba, pudiéndose destacar la conjunción de: 1) insuficiencia
cardiaca diastólica con importante hipertrofia del septo interventri-
cular, 2) proteinuria importante, y 3) patrón de pseudoinfarto en el
ECG. El mal pronóstico reseñado para la amiloidosis cardiaca se
cumplió también en el paciente presentado, el cual falleció de
muerte súbita a las pocas semanas tras su diagnóstico.
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