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Nota clinica

Insuficiencia cardiaca con patrén de pseudoinfarto
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RESUMEN

ABSTRACT

cuente que implica un sombrio pronéstico, con una media-

na de supervivencia de menos de un afio. Aunque su diag-
nostico es dificil al poder simular otras formas de cardiopatia,
su existencia puede ser sospechada en pacientes que se pre-
senten con la conjuncién de: 1) insuficiencia cardiaca con da-
tos ecocardiograficos de disfuncion diastdlica e hipertrofia
ventricular; y 2) patrén de pseudoinfarto en el ECG (alteracio-
nes electrocardiogréficas que simulan un infarto de miocardio
en ausencia de este antecedente). Presentamos el caso de un
paciente con amiloidosis cuya enfermedad comenzé de este
modo, y posteriormente revisamos la literatura al respecto.

| a afectacion cardiaca por amiloidosis es una entidad infre-

o0l Amiloidosis. Pseudoinfarto. Insuficiencia
cardiaca.

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

ardiac involvement in amyloidosis is an infrequent condition
Cwith 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.

Amyloidosis. Pseudo-infarction. Heart failure.

diana de supervivencia de menos de un afio en algunos estu-
diog”. En el ECG, la amiloidosis cardiaca se puede manifes-

La amiloidosis sistémica primaria es una enfermedad cauar con patron de pseudoinfarto (alteraciones electrocardiogra-
sada por el deposito de cadenas ligeras de inmunoglobulirfitas que simulan un infarto de miocardio en ausencia de este
en diferentes drganos o tejidos, y que se manifiesta mas frantecedente), hecho que debe ser conocido a la hora de la va-
cuentemente por sindrome nefrético, insuficiencia renal, insueracién de pacientes con sintomas cardiolégicos y ECG su-
ficiencia cardiaca congestiva 0 neuropatia sensitivo-nmotora gestivo de infarto de miocardio

Entre un tercio y la mitad de los pacientes con amiloido-  Presentamos un caso de amiloidosis sistémica primaria
sis sistémica primaria tienen afectacién cardiaca clinicamentgue comenzd clinicamente con insuficiencia cardiaca y patrén
significativa, la cual puede ser rapidamente fatal, con una mele pseudoinfarto en el ECG.
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Figura 1. ECG de 12 derivaciones mostrando el patréon de pseudoinfarto en region anteroseptal.

CASO CLINICO en rango no nefrético de 2,3 g en 24 horas. La electroforesis
en suero y orina mostré sendos picos monoclonales que tras
Varén de 52 afios con antecedentes personales de disliggmunofijacion se observé que correspondian a cadenas lige-
mia, sin antecedentes de cardiopatia isquémica ni episodios &R$ tipoA. El aspirado de médula dsea evidencio un 15% de
dolor toracico, que consulta por disnea de esfuerzo progresi€lulas plasmaticas, sin que se observaran imagenes osteoliti-
va, ortopnea y edemas, de unos seis meses de evolucion, & en el mapa 6seo. Se realiz0 biopsia rectal que descubrio la
mejoria clara con diuréticos. A su llegada a Urgencias el padresencia de depositos de amiloide (Fig. 3). El paciente inicio
ciente estaba consciente, orientado y colaborador, con tensiéiatamiento quimioterapico, falleciendo a las seis semanas por
arterial de 110/70 mmHg, 90 latidos por minuto, temperaturnuerte subita sin que se le practicara autopsia.
de 36,5°C y eupneico en reposo. La exploracién por aparatos
mostrd un soplo sistélico en foco adrtico y borde paraesternal i
izquierdo de intensidad leve, discreta disminucion del murmuDISCUSION
llo vesicular en la base pulmonar derecha y edemas con fovea
en miembros inferiores como Unicos hallazgos patoldgicos. ~ El depdsito de proteinas de caracter insoluble y fibrilar
En la radiografia de térax se apreciaba ligero derrame pleiue ocurre en la amiloidosis puede ocurrir de forma local en
ral derecho, siendo normal el tamafio de la silueta cardiaca. Eriganos aislados o manifestarse como una enfermedad sisté-
el ECG existia ritmo sinusal con PR de 200 msg, QRS de relnica. La forma de amiloidosis sistémica que se observa con
tivo bajo voltaje en las derivaciones de los miembros y onda @ayor frecuencia es la amiloidosis relacionada con cadenas li-
patoldgica en V1-V3 con ascenso del segmento ST de mas degéras (amiloidosis AL) y que puede ser primaria de origen
mm en dichas derivaciones, sin que se apreciaran cambios ifiopatico o asociada a mieloma mdltiple. Son menos frecuen-
los ECG seriados (Fig. 1). Los resultados de la analitica sangugs la amiloidosis sistémica secundaria a infeccion o inflama-
nea practicada en Urgencias (hemograma, plaquetas, estudio @én cronicas (amiloidosis AA) y las formas de amiloidosis
coagulacién y bioquimica bésica) fueron normales, incluyendéistémicas hereditarias
la determinacion seriada de enzimas cardiacos. La analitica de La incidencia estimada de amiloidosis sistémica primaria
orina mostré la presencia de proteinuria. es de 1.000 a 2.500 casos nuevos al afio en Estados Unidos,
Se realiz6 ecocardiografia en la que destaco un ventricugiendo muy frecuente la afectacion cardiaca, la cual ademas
izquierdo globalmente hipertréfico con septo de 20 mm y rees responsable del 40% de los fallecimientos en este tipo de
lacion septo/pared posterior >1,4, con funcién sistdlica conamiloidosig®. La infiltracion del miocardio en la amiloidosis
servada (FE 65%) y llenado tipico de déficit de relajaciérse caracteriza clinicamente por insuficiencia cardiaca conges-
(Fig. 2). tiva e histolégicamente por un ventriculo izquierdo no dilata-
El paciente ingres6 en planta de hospitalizacién y en logo de paredes engrosadas, siendo el grado de compromiso
estudios practicados destacé la presencia de una proteinufiardiaco dependiente de la extension y localizacion del depo-




F. Rodriguez Gomez et al. INSUFICIENCIA CARDIACA CON PATRON DE PSEUDOINFARTO EN EL ELECTROCARDIOGRAMA COMO FORMA DE PRESENTACION DE AMILOIDOSIS

WENIOLUME "l '& L8 S SNDRIRY P
......... G e AN BRI S Figura 3. Biopsia rectal con tincién Rojo Congo
Figura 2. Ecocardiografia 2-D en proyeccion apical (x40) mostrando birrefrigencia verde manzana
4 camaras, que muestra engrosamiento del septo con luz polarizada.

interventricular con ecogenicidad aumentada.

lll-aVL-aVF menor o igual a 0,5 mV) (71%), y el denomina-

sito de amiloide en el corazénLa amiloidosis cardiaca es la do patrén de pseudoinfarto (patrén QS en ausencia de infarto
causa mas frecuente fuera de los tropicos de miocardiopatf® miocardio previo) (75%). El patron de pseudoinfarto fue
restrictivd. Su diagndstico es dificil pues puede simular peri-mas frecuente en la localizacion anteroseptal (55%) seguido
carditis constrictiva miocardiopatia hipertréfiég cardiopatia  de la localizacion inferior (20%). El bloqueo completo de ra-
isquémic&o enfermedad valvul&r ma y los bloqueos AV de 2° y 3° fueron raros (menos del

En una serie de 232 pacientes con amiloidosis sistémida®). Llamativamente, pese a la afectacion miocardica, la ma-
primaria, el 70% desarrollé insuficiencia cardiaca congéstivayoria de los pacientes estaban en ritmo sinusal (86%)
Los signos de insuficiencia cardiaca congestiva derecha pre- Los rasgos ecocardiograficos mas descritos en la afecta-
dominaron, aunque pueden coexistir con signos de insuficiersion cardiaca de la amiloidosis sistémica primaria en orden de
cia cardiaca izquierda. En esta serie, las manifestaciones clifiecuencia son: engrosamiento del septo interventricular
cas cardiovasculares por orden de frecuencia fueron: edenf@6%), engrosamiento valvular (66%), incremento de la eco-
en miembros inferiores (82%), disnea de esfuerzo (63%), fatigenicidad del miocardio (“moteado granular") (64%), auricula
ga y debilidad (56%), signos de aumento de la presion venoszquierda dilatada > 44 mm (46%), engrosamiento de la pared
yugular (54%), soplos cardiacos (46%), mareos (40%), creplibre del ventriculo derecho (43%), derrame pericardico (43%)
tantes basales (30%), dolor toracico (25%), disnea paroxistigaengrosamiento del tabique interauricular (40%). La fraccion
nocturna y/o ortopnea (22%), sincope (20%), taquicardigle eyeccion del ventriculo izquierdo fue normal (mayor del
(18%), ascitis (17%), palpitaciones (16%), e hipotension or55%) en la mayor parte de los pacientes, reflejando el hecho
tostatica (14%). La hipertension fue muy rara (4%), asi comde que la amiloidosis cardiaca es una enfermedad de la dias-
los eventos embdlicos (3%). En cuanto a los hallazgos radidole (el 48% de los pacientes con insuficiencia cardiaca tuvie-
l6gicos, el derrame pleural es lo mas frecuente (52%), seguidon fraccion de eyeccion > 55%)
de cardiomegalia (40%) y en menor cuantia signos de edema La asociacion de un bajo voltaje en el ECG asociado a
intersticial (23%). La asociacion de insuficiencia cardiacaparedes gruesas en la ecocardiografia es un hallazgo inusual
congestiva y proteinuria fue frecuente, encontrandose protegn la practica clinica y cuando esto ocurre debe hacer sospe-
nuria de mas de 500 mg/24h en el 60% de los pacientes cehar la presencia de amiloidosis Ademas, se piensa que un
insuficiencia cardiaca. La muerte atribuida a compromiso carsigno Uutil para el reconocimiento de la infiltracion cardiaca
diolégico por insuficiencia cardiaca congestiva o arritmiasprecoz en pacientes con amiloidosis de otros organos es el ba-
ocurrio en el 48% de 285 pacientes fallecidos con el diagndge voltaje en ECG junto con el patron de pseudoinfarto en au-
tico de amiloidosis primaria sencia de alteraciones ecocardiograficas

El ECG es anormal hasta en el 96% de pacientes con Aunque el diagnostico definitivo de la amiloidosis cardia-
amiloidosis cardiac¢&® Las anomalias mas comunes fueronca se basa en la demostracion de infiltracion amiloide del
un bajo voltaje en las derivaciones de los miembros (definideniocardio mediante biopsia endomiocérdica, en los pacientes
por un QRS medio en las derivaciones de los miembros I-llcon amiloidosis demostrada por biopsia de tejido extracardia-
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€O y que muestran alteraciones ecocardiograficas con los rastientras que fue solo de 0,4 afios para los pacientes con en-
gos tipicos de la amiloidosis cardiaca, la biopsia se considegrosamiento mayor o igual a 15 Mim
normalmente innecesatia Ademas de la escasa supervivencia de la afectacion car-
Aunque algunos pacientes pueden mejorar de forma eslaca en la amiloidosis, el tratamiento del fallo cardiaco se
pectacular con quimioterapia, el prondéstico de los pacientesomplica por una sersibilidad incrementada a la digéxina
con amiloidosis sistémica primaria es sombrio, con una mea los calcioantagonistasCuando el trasplante cardiaco ha si-
diana de supervivencia de unos 2 afios, a pesar del tratamiento utilizado para trater la amiloidosis cardiaca, la recurrencia
con agentes alquilantés. La presencia de insuficiencia car- en el corazon trasplantado puede octrrir
diaca congestiva es un importante hallazgo pronéstico en la El caso clinico que hemos presentado muestra unas manifesta-
amiloidosis primaria y, asi, la mediana de la supervivencia fueiones clinicas, radiologicas, electrocardiograficas y ecocardiogra-
de 4 meses en 80 pacientes que se presentaron con insuficificas que responden a la afectacion cardiaca por la amiloidosis des-
cia cardiaca congestiva frente a 16 meses para los 394 paciamita arriba, pudiéndose: destacar la conjuncion de: 1) insuficiencia
tes sin insuficiencia cardiaca congestigsta duracion de la cardiaca diast6lica con importante hipertrofia del septo interventri-
supervivencia en la amiloidosis cardiaca esti asociada tansular, 2) proteinuria importante, y 3) patron de pseudoinfarto en el
bién con el engrosamiento de la pared del ventriculo izquiel=eCG. El mal prondstico resefiado para la amiloidosis cardiaca se
do. Asi, la supervivencia mediana fue de 2,4 afios para los padmplié también en el paciente presentado, el cual fallecio de
cientes con engrosamiento del septo menor o igual a 12 mmmuerte stbita a las pocas semanas tras su diagnéstico.
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