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Mujer de 76 años… 

Acude a Urgencias tras caída

ANTECEDENTES PERSONALES:
§ Sin alergias/intolerancias conocidas.
§ Situación basal: Independiente para ABVD. Vive con su 

marido en domicilio. Tiene dos hijos. NYHA II-III. Sedentaria.
§ FRCV: HTA esencial bien controlada con 2 fármacos. 

Dislipemia. Hiperuricemia. Obesidad grado 2. IMC 37. 
§ Asma bronquial.
§ Insuficiencia cardiaca. ETT 2020: FEVI conservada sin 

alteraciones segmentarias. Hipertrofia de VI. Sin 
valvulopatías significativas. 



Mujer de 76 años… 

Acude a Urgencias tras caída

ANTECEDENTES PERSONALES:
§ Gonartrosis izquierda. Lumbalgia crónica.
§ IQx: Cirugía tendón de hombro dcho. Prótesis rodilla dcha. 

Hemangioma venoso cutáneo submandibular. 
Apendicectomia.

§ Sin antecedentes familiares de interés.
§ Tratamiento: tramadol 50 mg 1/24h, Olmetec plus 20/12,5 

mg 1/24h, Livazo 4 mg 1/24h, Foster 100/6 mcg 2/12h, 
furosemida 40 mg 1/24h, omeprazol 20 mg 1/24h, 
alopurinol 100 mg 1/24h,  Adiro 100 mg 1/24h.



Mujer de 76 años…

ENFERMEDAD ACTUAL: 

• Caída accidental sobre hemicuerpo derecho sin TCE ni pérdida de nivel de 
consciencia. No dolor torácico, palpitaciones o mareo previo. No síndrome 
febril o semiología infecciosa los días previos. No dolor abdominal nauseas ni 
vómitos. No alteraciones del tránsito. 

• Refiere desde hace dos meses empeoramiento de clase funcional con disnea 
de mínimos-moderados esfuerzos, edemas en MMII hasta rodillas y  ortopnea. 
Oliguria que no había mejorado a pesar de tratamiento con furosemida 
pautado por su MAP recientemente. 

• Niega mal control tensional reciente. Su MAP le había bajado hace 1 mes aprox
la dosis de Olmetec por buen control. Buena adherencia terapéutica. 

• Asimismo, refiere prurito vaginal de meses de evolución que no ha mejorado 
con múltiples tratamientos tópicos.



Mujer de 76 años…
EXPLORACIÓN FÍSICA

PA 101/69 mmHg, FC 106 lpm, SatO2 91% basal. T 36,2C. Taquipnea a Fr 28 rpm.

BEG. Hiperpigmentación cutánea. Normohidratada. Obesidad central. 

ORL: Equímosis palpebral bilateral. Cianosis central. 

ACP: Arritmico sin soplos. MV disminuido con crepitantes bibasales. Candiadiasis
submamaria con hematomas de pequeño tamaño submamarios. 

Abdomen: Globuloso, depresible, no doloroso a la palpación. No IP. RHA normales. No 
palpo masas ni megalias. 

MMII: Edemas con fóvea hasta rodillas bilateral. Signos de IVC. Hematoma en rodilla 
derecha doloroso a la palpación. Leve limitación funcional de la flexión de rodilla por 
dolor. 

Genitales: Exudado seroso en labios mayores. No lesiones cutáneas ni eritema. 

NRL: Glasgow 15. Orientada en espacio, tiempo y persona. PICNR. MOEs conservados. No 
focalidad neurológica grosera.



Mujer de 76 años…
ANALÍTICA

§ Hemograma: Leucocitos 9.300 (N 7.090, Li 
1.260), Hb 12, Hto 36.7, VCM 96.8, HCM 
31.8, Plaq 144.000. 

§ Coagulación: INR 1.15, TP 81%, Fib 599. 

§ Bioquímica: Glucosa 154, Urea 79, Cr 1.42, FG 
36, Na+ 140, K 4.69, proBNP 9239, TUS 123, 
PCR 8.5. 

ECG 
FA 100 lpm, QRS -60º y estrecho, voltajes bajos 

en cara inferior y lateral, no alteraciones 
agudas de la repolarización.

RX TÓRAX



Mujer de 76 años…



Mujer de 76 años…

Hipertrofia ventricular izquierda concéntrica con fracción de eyección 
ligeramente reducida (dependiente del ciclo cardiaco, en ciclos más largos 
mejora la fracción de eyección), estimada en 0,45-0,50. Grosor del 
tabique 16mm. Ventrículo derecho moderadamente dilatado y 
disfuncionante con reducción del acortamiento radial y longitudinal. No 
se observan anomalías valvulares significativas salvo una regurgitación 
tricúspide ligera que permite estimar una hipertensión pulmonar 
moderada/severa con elevadas resistencias vasculares (flujo pulmonar 
tipo 3) con probabilidad intermedia. La presencia de una regurgitación 
pulmonar ligera permite confirmar la hipertensión pulmonar de >15 
mmHg. Llenado izquierdo restrictivo con presencia de onda L y dilatación 
auricular izquierda severa. Derrame pericárdico ligero posterior.

ECOCARDIOGRAMA TRANSTORÁCICO



RESUMEN



Insuficiencia cardiaca

Alteraciones en la función diastólica del VI:

a) Reducción de la elasticidad -> miocardiopatía restrictiva

b) Aumento de grosor parietal -> miocardiopatía hipertrófica



Miocardiopa:a hipertrófica

Hereditaria

• MCH sindrómica (Sd. Noonan, Sd. LEOPARD, 
Ataxia de Friedreich)

• Enfermedad de Fabry

• Amilioidosis por transqrreqna (ATTR)

• Mutaciones de proteínas del sarcómero

No hereditaria

• Amiloidosis por cadenas ligeras (AL)

§ Trastorno genético más frecuente 
(1:500). 

§ AD. Cadena pesada B-miosina. 
§ Disfunción diastólica e hipertrofia 

que condiciona obstrucción del 
tracto de salida VI -> arritmias.

§ Síntomas durante los 20-40 años 
(ejercicio).



Miocardiopatía restrictiva en el adulto

Enfermedad de Gaucher (tipo I) 
§ Deficiencia de la enzima glucocerebrosidasa. 
§ Autosómica recesiva.
§ Heterogénea, puede diagnosticarse en la 

edad adulta.
§ EI tipo I es la forma más común y menos 

grave. 
§ Cuadro clínico de anemia, trombocitopenia, 

hepatoesplenomegalia y compromiso óseo.
§ Afectación cardiaca: poco frecuente.  

Miocardiopatía restrictiva y engrosamiento 
de pared.

Hemocromatosis
§ Herencia autosómica recesiva. 
§ Sobrecarga férrica (hígado, bazo, articulaciones…).
§ Triada típica de cirrosis, piel bronceada y diabetes 

mellitus es extremadamente variable y a menudo 
está ausente.

§ La afectación cardiaca: disnea de esfuerzo debida 
a disfunción diastólica del VI, BAV y arritmias 
supraventriculares.

§ El grosor de la pared del VI no está aumentado.



Miocardiopatía restrictiva en el adulto

Enfermedad de Fabry
§ 2ª enfermedad de depósito lisosomal más

frecuente (1: 8.500-117.000). 
§ Herencia ligada al X (región Xq22.1).
§ Error en el metabolismo de glicoesfingolípidosà

alteración galactosidasa alphaà acumulación de 
Gb3.

§ Causa insuficiencia cardiaca con FEVI conservada y 
arritmias en varones de >30 a y mujeres de > 40 a. 

§ Patrón restricqvo con engrosamiento e HVI.
§ Gravedad depende de mutación específica (gran 

espectro clínico en función de la gravedad del 
deficit enzimáqco).



Miocardiopa:a restricBva en el adulto

Sarcoidosis
§ Enfermedad granulomatosa de etiología 

desconocida. Mujeres 20-29 o >50 a.
§ Presentación clínica variada. Más frec. 

pulmonar. También sd. poliadenopático, 
eritema nodoso, uveítis…

§ Puede ser asintomático. 
§ BAV es la presentación cardiológica más 

frecuente.

Esclerosis sistémica
§ Mujeres 40 años. Posible componente 

genético (no hereditaria).
§ Clínica: Raynaud, esclerodactilia, artralgias, 

calcinosis, proteinuria…

Miocardiopatía restrictiva familiar, idiopática, tóxicos…



Miocardiopatía restrictiva en el adulto

Amiloidosis

§ Amiloidosis por cadenas ligeras (AL).

§ Amiloidosis por transtirretina (ATTR): "wild type" o senil (ATTRwt) o hereditaria (ATTRm).

§ Amiloidosis secundaria (AA).



Miocardiopatía restrictiva en el adulto

Amiloidosis por transqrreqna (ATTR)

§ “Wild type" o senil 
(ATTRwt).

§ Hereditaria (ATTRm).



Miocardiopatía restrictiva en el adulto
Amiloidosis por cadenas ligeras (AL)

§ Es la amiloidosis generalizada más frecuente. 
§ Prevalencia 1-9/100.000. 
§ Edad media al diagnóstico 65 años (muy raro <50 a).
§ Afectación de múltiples órganos. 
§ Signos: ojos de mapache, macroglosia, síndrome del 

túnel carpiano, síndrome nefrótico, neuropatía y 
síndrome hemorrágico por déficit factores IX y X.

§ Más frec. afectación de hueso, articulaciones, 
pulmón y afectación ganglionar.

§ Los signos sistémicos ocupan el primer plano 
(síndrome general).

§ NT-proBNP y TUS son pronósticos.
§ La prevalencia de AL asociada a MM varía desde el 

13 al 26 %.



Insuficiencia cardiaca con FEVI 
moderadamente reducida secundaria a 

amiloidosis por cadenas ligeras (AL)  



Diagnóstico

§ Sospecha clínica + ECG (datos de HVI, arritmias, voltajes bajos…) + ETT (HVI, engrosamiento valvular y de 
septo, velocidades bajas en doppler tisular).

§ Gammagrafía cardiaca (99mTc-DPD) -> si negativa y alta sospecha realizar RM cardiaca.

§ Orina 24 horas con cadenas ligeras en orina y proteína de Bence Jones.

§ Cadenas ligeras en sangre, proteinograma e inmunofijación. VSG.

§ Confirmación histológica: PAAF grasa subcutánea o biopsia endomiocárdica.
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¡GRACIAS!





HISTORIA CLÍNICA
Mujer de 76 años…

Antecedentes Personales: 
• No antecedentes familiares de interés
• Sin alergias/intolerancias conocidas.
• FRCV: HTA esencial bien controlada con 2 fármacos. Dislipemia. 

Obesidad tipo II IMC 37. Sedentarismo. 
• Hiperuricemia.
• Asma bronquial
• Insuficiencia cardiaca. ETT 2020: VI de tamaño normal con FEVI 

conservada sin alteraciones segmentarias. Hipertrofia de VI. Sin 
valvulopatías significativas. 

• Gonartrosis izquierda
• Lumbalgia crónica.
• IQx: Cirugía tendón de hombro dcho. Prótesis rodilla dcha. 

Hemangioma venoso cutáneo submandibular. Apendicectomia.
• Situación basal: Independiente para ABVD. Vive con su marido en 

domicilio. Tiene dos hijos. NYHA II-III

Tratamiento actual: 
• Tramadol 50 mg 1-0-0
• Olometec plus 20/12,5mg 1-0-0 
• Livazo 4mg 0-0-1
• Foster inh 100/6 mcg 2-0-2
• Furosemida 40 mg 1-0-0
• Omeprazol 20 mg 1-0-0
• Alopurinol 100 mg 0-1-0
• A. Acetilsalicilico 100 mg 0-1-0



Mujer de 76 años que acude por presentar en domicilio caída accidental sobre 
hemicuerpo derecho sin TCE ni pérdida de nivel de consciencia. No dolor torácico, 
palpitaciones o mareo previo. No síndrome febril o semiología infecciosa los días 
previos. No dolor abdominal nauseas ni vómitos. No alteraciones del tránsito. 

Refiere desde hace dos meses empeoramiento de clase funcional con 
disnea de mínimos-moderados esfuerzos, edemas en MMII hasta rodillas 
y  ortopnea. Oliguria que no había mejorado a pesar de tratamiento con furosemida 
pautado por su MAP recientemente. 

Niega mal control tensional reciente. Su MAP le había bajado hace 1 mes aprox la dosis 
de Olmetec por buen control. Buena adherencia terapéutica. 

Asimismo refiere prurito vaginal de meses de evolución que no ha mejorado con 
múltiples tratamientos tópicos.



PA 101/69 mmHg, FC 106lpm, 
SatO2 91% basal. T 36,2C. 
Taquipnea a Fr 28 rpm. BEG. 
Hiperpigmentación cutánea. 
Normohidratada. Obesidad central. 

ORL: Equímosis palpebral 
bilateral. Cianosis central.

ACP: Arritmico sin soplos. MV 
disminuido con crepitantes bibasales. 
Candiadiasis submamaria con hematomas 
de pequeño tamaño submamarios. 

Abdomen: Globuloso, depresible, 
no doloroso a la palpación. No IP. 
RHA normales. No palpo masas ni 
megalias. 

MMSS: Dolor a la movilización de hombro 
derecho e impotencia funcional. 
MMII: Edemas con fóvea hasta rodillas 
bilateral. Signos de IVC. Hematoma en rodilla 
derecha doloroso a la palpación. Leve limitación 
funcional de la flexión de rodilla por dolor. 

Genitales: Exudado seroso en 
labios mayores. No lesiones 
cutáneas ni eritema. 

NRL: Glasgow 15. Orientada en 
espacio, tiempo y persona. PICNR. 
MOEs conservados. No focalidad
neurológica grosera. 

EXPLORACIÓN FÍSICA





PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

ØAnalí3ca: Leucos 9.300 (N 7.090, Li 1.260), Hb 12, Hto 36.7, VCM 96.8, HCM 31.8, Plaq 144.000. INR 1.15, 
TP 81%, Fib 599. Gluc 154, Urea 79, Cr 1.42, FGR 36, Na 140, K 4.69, proBNP 9239, PCR 8.5. 

ØECG Urgencias: FA 100 lpm, QRS -60º y estrecho, voltajes bajos en cara inferior y lateral, no 
alteraciones agudas de la repolarización.



ØRadiogra=a de tórax



ØRadiografía traumatológicas



ØEcocardiograma transtorácico

• Hipertrofia ventricular izquierda concéntrica con 
fracción de eyección ligeramente reducida 
(dependiente del ciclo cardiaco, en ciclos más largos 
mejora la fracción de eyección), estimada en 0,45-0,50. 
Grosor del tabique 16mm. 

• Ventrículo derecho moderadamente dilatado y 
disfuncionante con reducción del acortamiento radial y 
longitudinal.  No se observan anomalías valvulares 
significativas salvo una regurgitación tricúspide ligera 
que permite estimar una hipertensión pulmonar 
moderada/severa  con elevadas resistencias vasculares 
(flujo pulmonar tipo 3) con probabilidad intermedia. La 
presencia de una regurgitación pulmonar ligera 
permite confirmar la hipertensión pulmonar de >15 
mmHg. 

• Llenado izquierdo restrictivo con presencia de onda L y 
dilatación auricular izquierda severa. 

• Derrame pericárdico ligero posterior. 



ØPruebas de laboratorio

• Analítica: Hb 12, Leucos 9.300 (N 7.090, Li 1.260), Plaq 144.000, TP 81%, INR 1.15, Fib 599. Cr 1.04, 
FGR 52, Ac. Úrico 7.2, urea 71, AST 21, ALT 23, FA 48, GGT 20, BrT 1,24, Na 144, K 3.7, Ca 9.7, P 3.03, 
Albúmina 3.38, Hierro 39, IST 19%, Transferrina 201, Ferritina 283, VitB12 466, TSH 2.1, T4 1.35, 
HbA1c 5.9%

• Gasometría arterial basal: pH 7.45, pO2 56,8, pCO2 42,8, HCO3 29, satO2 88.9%. 

• Inmunidad y marcadores tumorales: ANA, ANCA, AntiDNAds negativo. Ca 12.5, Ca 19.9, Ca 72.4, CEA, 
Ca 15.3 negativos. 

• Serologías: VHC, VHB, VIH negativo. 

• Inmunoglobulinas: IgG 2108*, IgA 136, IgM 32. B2MG 4.49*

• Sustancia amiloide A 3.82 (normal)

• Orina 24hr: Proteínas 197 mg/24hr. 



ØPruebas de laboratorio



ØOtras pruebas complementarias

• Serie ósea: Dudosa fractura en el 5º arcos
costal lateral derecho. Granuloma milimétrico
calcificado de LSD. Ligeros derrames pleurales
y líneas B de Kerley por probable patología
cardiaca congesiva. Signos de
desmineralización ósea difusa y osteoartrosis
degeneraUva crónica en todo el esqueleto
axial sin idenificar llamaivos acuñamientos
vertebrales ni otras alteraciones. Coxartrosis
bilateral. Probable granulomas hepáicos y
esplénicos, milimétricos y calcificados.



ØOtras pruebas complementarias

• Biopsia cutánea párpado sup-izdo y grasa 
palpebral (realizada la semana antes del ingreso por 
OFT): 

• Amplio depósito de material amiloide. Tinción 
rojo congo positiva. Compatible con amiloidosis
cutánea. 

• IHQ para determinación de cadenas ligeras 
Kappa y Lambda. Ambas cadenas muestran 
positividad, por lo que no es posible identificar 
restricción de cadenas en la material amiloide
mediante técnica de IHQ. 

• Negatividad para el amiloide A. 

Solicita nueva muestra de Biopsia de grasa subcutánea

Envia Hosp. La Coruña para 2º opinión y espectrometría de 
masas



38 precursores 
proteicos humanos

AR,EII 
Espondiloartritis
Infección crónicas
FMF
Tumores
Idiopática

80%

Revisión de 11.000 pacientes con Amiloidosis, monocentrico, 
desde 1987 hasta 2019: 56% AL, 21% ATTR y 8% AA



Aunque son cerca de 40 las proteínas descritas que pueden causar la enfermedad, más del 98% de los casos de
amiloidosis cardiaca (AC) se deben a 2 de ellas: las cadenas ligeras (AL) y la transIrreIna (ATTR), en la que se diferencian
una forma hereditaria o variante (ATTRv) y una forma no hereditaria o wild-type (ATTRwt)



xx

xx

v Insuficiencia cardiaca (forma de 
presentación clínica más frecuente)
v IC-FEVIp (13%)**
v IC-FEVIr (11%)**

v Fibrilación auricular (40-50% ATTRwt)/ 
↑ Riesgo embólico

v Otros trastornos de la conducción (2%)
v Estenosis aórtica

v TAVI (10-16%)
** Prevalencia de AC-ATTRwt en pacientes > 60 años con 
engrosamiento de VI > 12 mm ingresados por IC

González-López E, Gallego-Delgado M, Guzzo-Merello G, et al. Wild-type transthyretin amyloidosis as a cause of heart failure with preserved ejection fraction. Eur Heart J. 2015;36:2585–2594.
López-Sainz A, de Haro-Del Moral FJ, Domínguez F, et al. Prevalence of cardiac amyloidosis among elderly patients with systolic heart failure or conduction disorders. Amyloid. 2019;26:156–163.



REC CardioClinics. 2022;57(S2):S19–S27

La alteración estructural más
caracterís6ca es el engrosamiento
concéntrico de las paredes del
ventrículo izquierdo ≥ 12 mm.
Afectación asimétrica, como el
predominio septal no son
infrecuentes.



ØCuando sospechar Amiloidosis cardiaca???

European Heart Journal (2021) 42, 1554–1568 doi:10.1093/eurheartj/ehab072



ØQue pruebas debemos solicitar ante la sospecha de Amiloidosis ???

Analítica: pro NT-BNP, troponina, CCr, test 
hematológicos

Electrocardiograma y Ecocardiograma

GM cardiaca 99m Tc-DPD/HMDP/PYP

RMN cardiaca (si disponibilidad)



European Heart Journal (2021) 42, 1554–1568 doi:10.1093/eurheartj/ehab072 



ØDebería pedir test gené<co 
ante la sospecha de ATTR???

European Journal of Heart Failure (2022) 24, 2367–2373 doi:10.1002/ejhf.2658 

13% en mujeres >70 años



. .

ACa no dihidropiridínicos

IECAs/ARA2

Betabloqueantes

Digoxina

Diuréticos Asa y Ant. 
Receptores de aldosterona

Resincronización
cardiaca/Transplante cardiaco

Amiodarona

SGLT2 ??

ØTratamiento NO ESPECÍFICO de la Amiloidosis cardiaca

ØTratamiento médico de la IC

Shock cardiogénico
Bloqueo completo

Control estricto de peso diario y restricción hídrica
REC CardioClinics. 2022;57(S2):S19–S27

SE RECOMIENDAN EVITAR

SI NECESARIO à INCIAR 
CON DOSIS BAJAS Y 
TITULAR LENTAMENTE



. .

ACa no dihidropiridínicos

IECAs/ARA2

Betabloqueantes

Digoxina

Diuréticos Asa y Ant. 
Receptores de aldosterona

Resincronización
cardiaca/Transplante cardiaco

Amiodarona

SGLT2 ??

ØTratamiento NO ESPECÍFICO de la Amiloidosis cardiaca

ØTratamiento médico de la IC

Shock cardiogénico
Bloqueo completo

Control del RV en 
FA

Dosis bajas   
Titulación lenta
Monitorización

Score CHA2DS2-VAS2

Amiolidosis + FA 

SIEMPRE 
anticoagular

Control estricto de peso diario y restricción hídrica
REC CardioClinics. 2022;57(S2):S19–S27

Si CVE SIEMPRE realizar ETE 
independiente del <empo de 
evolución (Alto riesgo de 
trombos)



ØTratamiento ESPECÍFICO de la Amiloidosis cardiaca por TTR

REC CardioClinics. 2022;57(S2):S19–S27

ATTRv Val50Met

ATTRv + PNP



TAFAMIDIS

ATTRACT. N Engl J Med 2018; 379:1007-1016

↓Mortalidad 30%

En paciente mayor: 
• NYHA I-II (mejores resultados) 

IMPORTANCIA DE SCREENING
• Fármaco seguro y bien tolerado
• Acceso limitado à

IMPORTANCIA DE ESTUDIO 
GENÉTICO SIEMPRE à Si + hacer 
estudio neurológico 

DIFLUNISAL ACORAMIDIS

AINE: Capacidad in vitro para 
estabilizar el tetrámero
Estudios observacionales 
sugieren efecto beneficioso
• ¿Quien? FGR >45, no 

anticogualado, NYHA I, buen 
control de congestión

• Medicación extranjera

Ensayo clínico ATTRIbute-CM en fase  
III

ESTABILIZADORES



SILENCIADORES

VULTRISIRAN

EPLONTERSEN

Ensayo clínico HELIOS en fase III 

Ensayo clínico Cardio-TRANSFORM 
en fase III 

PATISIRAN à ATTRv+PNP

Basado en la técnica CRISPR-Cas9
Administración única de por vida

ELIMINADORES
à Ensayos con AC monoclonales dirigidos frente la transtirretina

Ensayo APOLLO (ATTRv + PNP) à
mejoría síntomas neurológicos y 
calidad de vida. Subestudio AC à
↓HVI, NTproBNP.  à APOLLO-B en 
proceso para AC. 

NTLA-2001



KiIleson MM, Maurer MS, Ambardekar AV, Bullock-Palmer RP, Chang PP, Eisen HJ, et al. Cardiac Amyloidosis: Evolving Diagnosis and 
Management. Circula<on. 2020; 141.



cardiocore. 2017;52(1):27–34



cardiocore. 2017;52(1):27–34



ØOtras pruebas complementarias
• Gammagrafía cardiaca: El estudio no muestra captación del radiofármaco en área cardiaca que 

indique la existencia de amilodiosis cardiaca por depósito de transtirretina. Conclusión: No se 
observan signos gammagráficos compatibles con amiloidosis cardiaca. 

Imagen: European Heart Journal (2021) 42, 1554–1568 SPECIAL ARTICLE doi:10.1093/eurheartj/ehab072



cardiocore. 2017;52(1):27–34

❌



• RMN cardiaca: VI de tamaño normal (43 mm) con contractlidad normal. Hipertrofia fidusa de las paredes del 
ventrículo izquierdo con afectación fundamentalmente de los segmetos basales y medios, el segmento con mayor 
engrosamiento es el septo medio (17 mm). FEVI 55%. No se observan áreas de hipoperfusión. Realce tardío 
transmural en segmentos basales y medios de la pared lateral. Realce subendocárdico y subepicárdico (“en rail de 
tren”) en los segmentos basales de la pared anterior e inferior y septo interventricular (x3). También se observa 
realce tardío en las paredes del VD y ambas aurículas. Gradiente de realce basal-apical. Aumento de Iempo de 
relajación y del volumen extracecular 72-88%. Aurículas de tamaño aumentado. Lámina de derrames pleurales 
bilaterales y derrame pericárdico. CONCLUSIÓN: Los hallazgos descritos sugieren amiloidosis cardiaca. 

ØOtras pruebas complementarias
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ØOtras pruebas complementarias

• Punción de Médula Ósea:



cardiocore. 2017;52(1):27–34

❓

Biopsia palpebral 
compatble con 

Amiloidosis cutánea

Pendiente de 
Espectrometria de 
masas



Amiloidosis sistemática con 
afectación cutánea y cardiaca, 
probablemente AL en estadio IV



ØTratamiento ESPECÍFICO de la Amiloidosis por cadenas ligeras (AL)



0

50

100

150

200

250

0

2000

4000

6000

8000

10000

12000

9/5
/2

3

16/5
/2

3

23/5
/2

3

30/5
/2

3

6/6
/2

3

13/6
/2

3

20/6
/2

3

27/6
/2

3

4/7
/2

3

11/7
/2

3

18/7
/2

3

25/7
/2

3

1/8
/2

3

8/8
/2

3

15/8
/2

3

22/8
/2

3

29/8
/2

3

5/9
/2

3

12/9
/2

3

 NT proBNP (pg/mL) Troponina (ng/L)

ØEvolución de los biomarcadores???



ØCual es el pronóstico de estos pacientes (AL y ATTR)???

FLC ratio 20
Troponina 0,123
NT-proBNP 11828

European Heart Journal (2021) 42, 1554–1568 doi:10.1093/eurheartj/ehab072



Ø11/08/2023Resultado de BIOPSIA PALPEBRAL 
(Hosp. De la Coruña): Espectometría de masas à
Sin evidencia de depósito de material amiloide

Consulta 
Hematología 

30/05/23

Inicia tratamiento Palia6vo 
/sintomá6co (Melfalan-
Dexametaxona)

Consulta 
Hematología 

03/08/23

Falta de respuesta al 
tratamiento à esquema 
CyBorDex, con Bortezomid
semanal + Aciclovir y 
Septrim. 

SEGUIMIENTO TRAS EL ALTA HOSPITALARIA


