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Resumen

Objetivos: Análisis descriptivo retrospectivo de las características de 10 pacientes con diagnóstico
confirmado de amiloidosis AL con afectación cardíaca en la unidad de Hematología y Cardiología del
Hospital Universitario Fundación Jiménez Díaz.

Métodos: Estudio retrospectivo de 10 pacientes con diagnóstico confirmado de amiloidosis AL con
afectación cardiaca (según algoritmo 2021, “ESC Working group on Myocardial and Pericardial
Diseases”), valorados consecutivamente desde enero de 2022 en los servicios de Hematología y/o
Cardiología del Hospital Universitario Fundación Jiménez Díaz, Madrid, España. Se realizó
estadística descriptiva de variables epidemiológicas, clínicas, analíticas y de imagen al diagnóstico.

Resultados: Características epidemiológicas y comorbilidades se describen en la tabla. 50% tenían
insuficiencia cardíaca (80% clase funcional I y 20% II, escala NYHA). Ningún paciente presentaba
síndrome del túnel carpiano, tendinopatías ni estenosis del canal lumbar, 40% manifestaba debilidad
muscular, 20% pérdida de peso, 20% neuropatía y 20% hipotensión ortostática. Ninguno presentó
diarrea ni disfunción eréctil. Únicamente un 20% tenía voltajes bajos en electrocardiograma.
Tomaban IECA un 40%, ARAII un 10% y &beta;-bloqueantes un 20%. El 100% tenían FEVI > 40%,
mediana de 57,5% (P25-75:54,75 - 61,25). Se realizó RM cardíaca en un 70%, mediana de strain del
VI -9,75 (-17,68, -8,65) (resto ver tabla). La mediana de troponina I fue 0,085 ng/ml (0,04-0,12) y del
proBNP 2.325 pg/ml (1.537,75-3.460). El 60% tenían componente monoclonal (20% IgG, 20% IgM y
20% IgA). En 50% la cadena ligera responsable era lambda, índice de 4,215 (0,055-48,08), cumplían
criterios de mieloma un 50%. 80% presentaba afectación renal con UCAC 1.848,9 mg/g (1.072,45-
2.564,75), 30% afectación hepática y 10% afectación intestinal.
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Discusión: La amiloidosis cardíaca se produce por depósito de proteínas en el espacio intersticial
que produce daño celular y cardiopatía restrictiva. En la amiloidosis AL la proteína de depósito es
una cadena ligera aberrante producida por una célula plasmática clonal. La afectación cardíaca
supone una disminución en la supervivencia (de 18 meses), ocurre en un 75% de los pacientes,
siendo el NT-proBNP y troponinas predictores de mortalidad. En nuestra serie ningún paciente
presentaba estenosis del canal lumbar, tendinopatía ni síndrome del túnel carpiano, y pocos
afectación autonómica y voltajes bajos en el electrocardiograma. Gran proporción (50%) estaban
tratados con inhibidores del SRAA (40% IECA, 10% ARAII) a pesar de la esperable mala tolerancia a
estos grupos farmacéuticos y un 20% estaba en tratamiento con B-bloqueantes, a pesar de que su
deprescripción se recomienda en amiloidosis por mayor dependencia de frecuencia para mantener el
gasto cardíaco (enfermedad restrictiva) y evitar el deterioro de la función renal. La mayoría tenían
afectación renal (albuminuria) y un 50% cumplían criterios de mieloma (50% lambda).

Conclusiones: La amiloidosis es una enfermedad sistémica, la afectación cardíaca supone una
disminución de la supervivencia. En amiloidosis AL tienden a estar ausentes las manifestaciones
muculoesqueléticas, como estenosis del canal lumbar, síndrome del túnel carpiano y tendinopatías.
Debemos descartar activamente afectación cardíaca por su pronóstico y necesidad de ajuste de
tratamientos (deprescribir &beta;-bloqueantes e iSRAA).
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