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Amiloidosis cardíaca con obstrucción dinámica subaórtica

Cardiac Amyloidosis with Dynamic Subaortic Obstruction
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RESUMEN

La amiloidosis es una enfermedad infiltrativa sistémica que compromete el corazón y repre-
senta una causa importante de miocardiopatía restrictiva.
En esta presentación se describe el caso de una paciente con insuficiencia cardíaca (IC) se-
cundaria a miocardiopatía infiltrativa por depósito amiloide y obstrucción dinámica del tracto 
de salida del ventrículo izquierdo.
El diagnóstico hematológico fue de mieloma múltiple por cadenas livianas y se demostró 
amiloidosis en dos tejidos extracardíacos. El ecocardiograma reveló aumento de los espesores 
parietales con obstrucción dinámica subaórtica significativa y la resonancia cardíaca mostró 
un patrón compatible con infiltración amiloide. La biopsia endomiocárdica confirmó la ami-
loidosis cardíaca. La publicación de este caso constituye la primera comunicación en nuestro 
país de esta forma de presentación atípica de amiloidosis cardíaca.
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INTRODUCCIÓN

La amiloidosis es una enfermedad infiltrativa sistémica 
que compromete el corazón y representa una causa 
importante de miocardiopatía restrictiva. En la ami-
loidosis por cadenas livianas, el compromiso cardíaco 
ocurre en hasta un 50% de los casos y su afectación 
aislada es rara. La presentación clínica más frecuente 
es la falla cardíaca derecha, aunque se puede presentar 
con falla izquierda por disfunción diastólica o sistólica 
con síndrome de bajo volumen minuto. (1) El diagnós-
tico de amiloidosis cardíaca se basa en la integración 
de datos de la historia clínica y de hallazgos electro-
cardiográficos, ecocardiográficos y de la resonancia 
magnética cardíaca (RMC). El diagnóstico diferencial 
se plantea en general con miocardiopatía hipertrófica 
no obstructiva, con otras formas de miocardiopatías 
infiltrativas y con pericarditis constrictiva. (2) En 
ocasiones es necesario realizar una biopsia endomiocár-
dica para arribar al diagnóstico definitivo y así poder 
planear un tratamiento específico. (3)

CASO CLÍNICO

La publicación de este caso constituye la primera comu-
nicación en el país de esta forma atípica de amiloidosis 
cardíaca.

Paciente de 54 años, sexo femenino, sin factores 
de riesgo o antecedentes personales de enfermedad 
cardiovascular y con diagnóstico hematológico de mie-
loma múltiple por cadenas livianas. Ingresa al hospital 
con diagnóstico de insuficiencia cardíaca (IC) descom-
pensada, por lo que recibe tratamiento con diuréticos 
intravenosos.

El electrocardiograma mostraba ritmo sinusal sin 
signos de hipertrofia del ventrículo izquierdo (HVI), sin 
cambios isquémicos agudos y ausencia de microvoltaje 
(Figura 1). Debido a la enfermedad hematológica y a la 
presencia de IC se efectuaron una biopsia de riñón y 
otra de duodeno, con resultado positivo en ambas para 
el diagnóstico de amiloidosis por cadenas livianas. El 
ecocardiograma Doppler informó diámetros y función 
sistólica del ventrículo izquierdo (VI) conservados, con 
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Fig. 1. Electrocardiograma de ingreso con mala progresión de R en derivaciones precordiales y ausencia de microvoltaje.

Fig. 2. Ecocardiograma de ingreso. Además de los hallazgos descrip-
tos, es de notar la ausencia de moteado del septum interventricular 
característico de esta enfermedad. Se observa también derrame 
pericárdico leve.

hipertrofia concéntrica, patrón de llenado ventricular 
izquierdo seudonormal, dilatación biauricular e insu-
ficiencia mitral leve y, además, movimiento anterior 
sistólico de la valva anterior y obstrucción dinámica 
del tracto de salida del VI con un gradiente subaórtico 
de 60 mm Hg (luego de la maniobra de Valsalva) (Fi-
gura 2). La RMC evidenció hallazgos compatibles con 
infiltración amiloide con captación tardía y difusa de 
gadolinio subendocárdico y una reducción acentuada 
de la señal del pool sanguíneo al suprimir la señal del 
miocardio normal (Figura 3).

La biopsia endomiocárdica del ventrículo derecho 
con tioflavina reveló el diagnóstico de amiloidosis car-
díaca (Figura 4).

La paciente fue externada y en el seguimiento 
ambulatorio se registraron cambios en el valor del 
gradiente subaórtico conforme se modificaban las 
condiciones de carga. Desde el punto de vista hema-
tológico fue tratada con dexametasona, bortezomid y 
ciclofosfamida, con excelente respuesta.

DISCUSIÓN

La miocardiopatía infiltrativa por depósito amiloide es 
una enfermedad de mal pronóstico con una sobrevida 
menor al año en pacientes sin tratamiento. (1)

El diagnóstico de amiloidosis cardíaca se basa en 
la integración de datos de la historia clínica y de ha-
llazgos electrocardiográficos, ecocardiográficos y de 
la RMC. (2) La presentación clínica más frecuente es 
la falla cardíaca derecha, aunque se puede presentar 
con falla izquierda por disfunción diastólica o sistólica 
con síndrome de bajo volumen minuto. (1) El ecocar-

diograma bidimensional puede demostrar espesor 
parietal aumentado del VI y del ventrículo derecho, 
dilatación de ambas aurículas, infiltración de las vál-
vulas auriculoventriculares, infiltración del septum 
interauricular y derrame pericárdico. (4) Con respecto 
a la hiperrefringencia del miocardio, el patrón moteado 
del septum interventricular puede observarse en otras 
causas de HVI. Si bien algunos estudios comunicaron 
una especificidad relativamente elevada (71-81%), 
hay que destacar que se trataba de una población 
muy seleccionada al ser pacientes con alta sospecha 
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Fig. 4. Coloración con tioflavina (400). Se observan depósitos de 
sustancia amiloide perimiocíticos.

Fig. 3. Resonancia magnética 
cardíaca. A. Imágenes de ciner-
resonancia al final de la diástole 
a nivel basal (A1), medio (A2) 
y apical (A3). B. Imágenes de 
cinerresonancia al final de 
la sístole a nivel basal (B1), 
medio (B2) y apical (B3). Se 
aprecia que la función sistólica 
del ventrículo izquierdo está 
conservada. C. Imágenes de 
realce tardío con gadolinio. Se 
observa realce subendocárdico 
difuso que se hace trasmural a 
nivel del septum inferior basal 
con anulación acentuada de la 
señal del pool sanguíneo.

de amiloidosis. (5, 6) Además, la sensibilidad de este 
patrón es muy baja (26-36%). (6-8)

Con el Doppler transmitral se puede determinar el 
grado de disfunción diastólica; en los casos más avan-
zados es habitual la patente de llenado restrictivo. (9) 
El Doppler tisular pulsado a nivel de la pared lateral y 
septal puede ser útil al demostrar la presencia de velo-
cidades bajas y de ese modo permite diferenciar a esta 
entidad de la pericarditis constrictiva. (10) Las nuevas 
técnicas de strain y de strain rate son más sensibles aún 
y pueden evidenciar una alteración de la contracción 
miocárdica longitudinal antes de que se manifieste una 
caída en la fracción de acortamiento. (11)

La captación tardía de gadolinio por RMC precede 
a los cambios morfológicos del aumento del espesor 
parietal en una proporción significativa de los pacien-

tes y de este modo podría convertirse en un método 
muy sensible de infiltración cardíaca. (12) El patrón 
de captación transmural o subendocárdico difuso se 
ha asociado con un depósito mayor de amiloide en el 
intersticio. (12)

En esta paciente en particular se planteó el diag-
nóstico diferencial con miocardiopatía hipertrófica obs-
tructiva o bien la coexistencia de las dos enfermedades. 
La biopsia endomiocárdica determinó el diagnóstico de 
amiloidosis cardíaca, si bien no se realizó del septum 
interventricular (sitio de mayor rédito para el diagnós-
tico de miocardiopatía hipertrófica).

En varias comunicaciones de casos y en algunas 
series de casos se describió una forma atípica de la 
amiloidosis cardíaca caracterizada por obstrucción 
dinámica subaórtica. (13-15) Se cree que en estos casos 
el depósito de amiloide es regional, a diferencia de la 
afectación difusa descripta clásicamente. De este modo, 
la función contráctil se mantiene dentro o por encima 
de la normalidad y se crean las condiciones para la ge-
neración de un gradiente subaórtico. Hay que destacar 
que estos pacientes característicamente no presentan 
microvoltaje en el ECG.

Esta forma de presentación nos alerta sobre la 
posibilidad del mimetismo que existe entre estas 
miocardiopatías y la necesidad de realizar una biopsia 
endomiocárdica en casos seleccionados, tal como lo 
establecen las guías AHA/ACC. (3)

SUMMARY

Cardiac Amyloidosis with Dynamic Subaortic Obstruction

Primary amyloidosis is a systemic infiltrative disease that 
compromises the heart and represents an important cause 
of restrictive cardiomyopathy.

We describe the case of a patient with heart failure second-
ary to an infiltrative cardiomyopathy with amyloid deposition 
and dynamic left ventricular outflow tract obstruction.
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The hematological diagnosis was light chain multiple 
myeloma with presence of amyloidosis in two extracardiac tis-
sues. The echocardiogram revealed substantial wall thickening 
with significant dynamic subaortic obstruction; the magnetic 
resonance imaging showed a pattern suggestive of amyloid 
infiltration. An endomyocardial biopsy confirmed the diagnosis 
of cardiac amyloidosis. This is the first case of this atypical 
presentation of cardiac amyloidosis reported in our country.

Key words >	 Amyloidosis - Cardiomyopathy, Hypertrophic - Heart Failure- 
Diagnosis - Endomyocardial Biopsy
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