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DESCRIPCION DEL CASO

* MI: Vardn de 72 aios que acude por disnea.

* AP: exfumador, HTA (5 afios de evolucion), DL, HU. Insuficiencia adrtica reumatica,
Hemocromatosis (doble heterocigoto C282Y-H63D). IQ: quiste hidatidico a los 22 afios.
Glaucoma

* Tratamiento: Adiro 100, ezetrol 10, Lovibon plus 5/25, Xalant colirio.

* EA: disnea progresiva (3 semanas) de moderados esfuerzos que en las Gltimas 48 horas se ha

hecho de minimos esfuerzos. Tos nocturna. Ortopnea. DPN. Otra clinica: sensacion
ocasional de parestesias (afos) en ambos miembros superiores, sobre todo en MSD.

* EF: TA 152/82. FC 86 lpm. Afebril. SatO2 98%. PVY aumentada.
AC: RsCsRs. SD IlI/VI en Fao, irradiado a FM.
AP: hipoventilacion global, abolicion de MV en base derecha. Crepitantes base izquierda.
Abdomen: Cicatriz de laparotomia. Hepatomegalia no dolorosa 2 cm.
EEIl: edemas con févea +++ bilaterales hasta rodilla.







1. ETT 4C: Miocardio hiperrefringente. HVI (SIV 15
mm), no dilatado. FEVI 45%. ASC a nivel apical y
anterior-media.

2. ETT paraesternal eje largo: 1Ao severa. VAo
bicuspide. Dilatacion Al (24 cm?2)

3. ETT Strain: deformacién longitudinal -8%.




ID: > INSUFICIENCIA CARDIACA (primer episodio)

- FEVI en rango medio
- Ao severa

Secundaria a Hipertension:
¢ AP de HTA, HVI en ETT

v

x Poco tiempo de evoluciéon y buen
control, FEVI < 50%

Secundaria a IAo severa:
' Diagnostico de 1Ao previo con
progresion en ETT

Ausencia de aumento DTDVI

Secundaria a enfermedad de depésito:
¢ Diagnostico previo de Hemocromatosis de largo

tiempo de evolucidon. Miocardio hiperrefringente
caracteristico.

| Secundaria a isquemia:
'ﬂf Multiples FRCV. FEVI < 50%. ASC apicales

XNunca ha presentado clinica de angina. VI no
dilatado

x Tipo de mutacion genética no suele cursar con ICC

Habria que buscar otra explicacion...




" A/S ampliada: Hierro 106, IST 59%, Ferritina 247. PT )
6.5, Albumina 3.64. Proteinograma: cadenas Kappa

libre 33.9, lambda libre 17.6. Cociente kappa/lambda
normal.

\_ Proteinas en orina: normales. M.tumorales: normales. )

SIV medio 16 mm.
Realce tardio intramiocardico
parcheado v difuso

Dilatacion Al. Disfuncion diastdlica
(FEVI 47%). |1Ao.
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EVOLUCION DEL CASO

* El paciente presenta buena evolucién al tratamiento depletivo (diuréticos del asa y ARMC) -
ajuste por IR agudizada por contrastes

Eventos arritmicos: rachas de TVMNS en monitorizacion
(se tratan con betablogqueantes)

Se decide no realizar cateterismo, se desestima intervencion quirurgica sobre |Ao.

Estudio de la clinica neuroldgica (parestesias): signos de Tinel y Phalen positivos

¥

se realiza ELECTROMIOGRAMA

4

SINDROME DEL TUNEL DEL CARPO

BILATERAL
IC Neurologia para estudio de polineuropatia r

Citado en CEX de cardiopatias familiares > estudio genético r




AMILOIDOSIS CARDIACA

Depdsito de fibras de amiloide insolubles en el espacio extracelular.

AMILOIDOSIS AL AMILOIDOSIS TTRm AMILOIDOSIS TTRwt

Relacionada con discrasias sanguineas Herencia AD. Mutacion en el gen de la Relacionada con la edad
transtirretina

Cadenas ligeras Transtirretina mutada Transtirretina normal en grandes
(Val122lle/Val30Met) cantidades

ICC afectacion principal 30% Variable segun la mutacion causal. Afectacion cardiaca constante.
Hipertrofia moderada, FEVI normal Hipertrofia grave, FEVI deprimida

Pdrpura, macroglosia Polineuropatia SM bilat, Disautonomia, Tunel del carpo. Rotura atraumatica del
Afectacion ocular (glaucoma) tenddn biceps braquial

ECG: patron de pseudoinfarto + bajos voltajes (98%E). ETT: hiperrefringencia. HVI pared posterior y septo >12mm
RM: patrdn de realce tardio de gadolinio = mayor rentabilidad diagndstica.
Gammagrafia 99mTc-DPD: valor prondstico y etioldgico en fases tempranas.
Tratamiento sintomatico: diuréticos del asa y ARMC. Digoxina y Ant.Ca contraindicados.
Tratamiento etioldgico: AL 2 quimioterapia
TTR = nuevos tratamientos: TAFAMIDIS (Vyndaquel) en ficha técnica Unicamente indicado para
polineuropatia



CONCLUSIONES

La insuficiencia cardiaca es una entidad de gran relevancia por su alta prevalencia y su
mal prondstico (1-2% de la poblacion adulta en los paises occidentales).

2. La etiologia es diversa, pudiendo diferenciarse tres grandes grupos: por un miocardio
enfermo, por condiciones anormales de carga y por arritmias.

3. La amilidosis causa ICC debido a la infiltracion no maligna del miocardio.

4. La fisiopatologia de la enfermedad es compleja: ya sea por alteraciones genéticas
(proteina anormal), concentraciones altas de la proteina normal o un proceso normal
de envejecimiento; se forman fibras de amiloide que se depositaran.

5. Existen multitud de tipos de amiloidosis, principalmente tres que afecten al miocardio.

6. Gracias al desarrollo de las pruebas diagndsticas no invasivas, el diagnostico
anatomopatoldgico se hace cada vez mas innecesario.

7. Persiste el handicap de un tratamiento dirigido (A-TTR): nuevos tratamientos con
resultados esperanzadores.
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