
Los pacientes que presentan signos y síntomas 
de insuficiencia cardiaca frecuentemente son 

evaluados para detectar causas como la enfermedad 
obstructiva de las arterias coronarias, la enfermedad 
valvular, las arritmias y las cardiomiopatías dilatadas 
secundarias a otras causas. Sin embargo, no es así para 
descartar las condiciones infiltrativas que afectan al 
corazón. Estas enfermedades infiltrativas pueden com-
prometer la elasticidad normal del miocardio provo-
cando insuficiencia cardiaca (IC). La amiloidosis car-
diaca (CA) es una de estas condiciones que a menudo 
puede pasar desapercibida. 

Definición de amiloidosis cardiaca y 
manifestación clínica
La amiloidosis es el término general que utilizamos 
para describir cuando un precursor de proteína con es-
tructura inestable se desdobla y se agrega en formas in-
solubles conocidas como las fibrillas de amiloide. Estas 
fibrillas se pueden depositar en el espacio extracelular 
de órganos sólidos o de tejidos blandos. A la histología, 
los tejidos afectados se caracterizan por una birrefrin-
gencia verde manzana con luz polarizada al ser teñidos 
con el tinte rojo congo. 

Se conocen al menos 38 diferentes precursores de fi-
bras de amiloide humano. Estas pueden afectar cual-
quier órgano o tejido del cuerpo. La formación de estas 
fibrillas insolubles puede ser causada por mutaciones 
genéticas, infecciones, malignidades, enfermedades au-
toinmunes y la hemodiálisis, entre otras. 

La manifestación clínica y cómo se clasifica la con-
dición dependen del tipo de precursor de proteína y 
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del tejido afectado. En la amiloidosis cardiaca (CA), el 
amiloide se deposita en el tejido extracelular del cora-
zón y la gran mayoría de los casos (más del 95%) son 
de dos tipos: amiloidosis por transtiretina y amiloidosis 
por cadena liviana.

Amiloidosis cardiaca por transtiretina (ATTR)
La transtiretina (TTR) es una proteína sintetizada 
por el hígado que transporta la hormona tiroidea y el 
retinol. En la amiloidosis cardiaca, la TTR se disocia 
formando las fibrillas de amiloide. Existen dos formas 
de amiloidosis por TTR: la salvaje (w-ATTR) y la he-
redada (h-ATTR). La ATTR se presenta mayormente 
en pacientes mayores de 70 años. 

La literatura científica sugiere que la forma salvaje es 
una causa de IC no diagnosticada en el 13% de los 
casos de fallo cardiaco con función sistólica preserva-
da, y en el 16% de los casos con estenosis aórtica que 
requieren reemplazo por catéter. 

En cuanto a la forma heredada, se han podido iden-
tificar más de 120 mutaciones. Algunas variantes ge-
néticas son endémicas en ciertas regiones de Portugal, 
Suiza, Japón, Brasil, Italia y España. Otras se han po-
dido identificar en descendientes de africanos y afro-
caribeños. 

Los pacientes con ATTR comúnmente desarrollan 
el síndrome de túnel carpal bilateral, que se puede 
presentar años antes de la aparición de los síntomas 
cardiacos. Otros síntomas pueden incluir la este-
nosis del canal lumbar y la ruptura del tendón del 
bíceps.
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Amiloidosis cardiaca por cadenas livianas (AL)
En la AL, las células monoclonales plasmáticas secre-
tan cadenas ligeras que se agregan formando las fibras 
de amiloide. La amiloidosis cardiaca (CA) por AL tie-
ne peor pronóstico que la ATTR y se puede presentar 
desde los 40 años. Las manifestaciones clínicas de AL 
incluyen síntomas no específicos como fatiga, pobre 
apetito y pérdida de peso. También se pueden presen-
tar enfermedad renal, neuropatía, hepatomegalia, san-
grado gastrointestinal, púrpura y macroglosia.

Diagnóstico
Pruebas de laboratorio 
Los pacientes con amiloidosis cardiaca (CA) pueden 
presentar niveles elevados de troponina, de creatinina 
sérica, de bilirrubina y del péptido natriurético. Cuan-
do se sospecha CA se deben evaluar niveles en sangre 
de las cadenas livianas kappa y lambda, y hacer elec-
troforesis además de la inmunofijación de proteínas en 
sangre y orina.

Electrocardiograma 
El electrocardiograma (ECG) podría mostrar un QRS 
con voltaje bajo (más frecuente en AL) aun cuando se 
esperaría un voltaje alto por la hipertrofía del ventrícu-
lo izquierdo. Sin embargo, la ausencia de este hallazgo 
no excluye el diagnóstico de CA. Los hallazgos más 
comunes en un análisis de casos con w-ATTR fueron 
la fibrilación auricular y los patrones de pseudoinfar-
to, seguidos por un voltaje sugestivo de hipertrofía de 
ventrículo y por bloqueos en la conducción atrioven-
tricular. 

Ecocardiografía
La fracción de eyección del ventrículo izquierdo está 
preservada en el inicio de la CA, y la disfunción dias-
tólica progresa a medida en que avanza la enfermedad. 
Los hallazgos más típicos incluyen: engrosamiento de 
las válvulas y de los ventrículos (generalmente asimé-
trico en ATTR, exhibiendo el máximo de hipertrofia 
en el septum: >12 mm), cavidades ventriculares no dila-
tadas, dilatación auricular, efusión pericárdica y aspecto 
granular del miocardio. El depósito predominante del 
amiloide en los segmentos basales y medios del mio-
cardio –y no así en los segmentos apicales– genera una 
menor deformación miocárdica longitudinal (speckle 
tracking) en los segmentos más comprometidos. 

 

Medicina nuclear 
Un estudio de medicina nuclear con pirofosfato (PYP) 
marcado con Tecnecio 99 puede detectar el depósito 
de amiloide en el músculo cardiaco. Se compara el ni-
vel de captación PYP en el corazón con el de las cos-
tillas, clasificándolo en 3 grados: grado 0 (ausencia de 
captación cardiaca y captación ósea normal); grado 1 
(captación cardiaca inferior a la ósea); grado 2 (cap-
tación cardiaca igual a la ósea); y grado 3 (captación 
cardiaca mayor que la ósea). En el caso de AL, la cap-
tación es ausente o grado 1. 

Resonancia magnética
Las imágenes de resonancia magnética cardiaca luego 
del realce tardío con gadolinio pueden ser útiles para 
diagnosticar CA. Sin embargo, no necesariamente 
ayudan a distinguir entre AL y ATTR. 

Biopsia del músculo cardiaco 
La biopsia del músculo cardiaco no se requiere en to-
dos los pacientes si los estudios de imágenes y los aná-
lisis de proteína monoclonal nos dirigen en el diagnós-
tico. La biopsia no se requiere si el paciente tiene una 
prueba de medicina nuclear grado 2 o 3 en ausencia 
de proteínas monoclonales, ya que esta información 
es suficiente para el diagnóstico de ATTR. Tampoco 
es requerida si el resultado de la resonancia magnética 
es sugestivo de CA y se confirma con otros análisis el 
diagnóstico de AL.
 

Figura 1: Imagen de ecocardiografía de deformación 
longitudinal característica en CA: preservada en zona apical.
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Si el resultado de proteína monoclonal es anormal, en-
tonces se requiere la evaluación de un especialista en 
hematología/oncología. En los casos en que los análi-
sis, las imágenes y las evaluaciones realizadas no sean 
concluyentes, se podría necesitar una biopsia de gra-
sa y, de esta resultar negativa, requerir una biopsia del 
músculo del corazón. El tejido obtenido se somete a 
unas tinciones especiales para confirmar la presencia 
del amiloide, mientras que el tipo de amiloide se de-
tecta por medio de inmunohistoquímica y el análisis de 
espectrometría de masa, entre otros.

Tratamiento 
El tratamiento de AL consiste en un régimen de qui-
mioterapia y/o de trasplante de células madre autólo-
gas para los pacientes que así califiquen. 

Para los pacientes con amiloidosis cardiaca por TTR 
–ya sea la forma heredada o la forma salvaje– con in-
suciencia cardiaca clase funcional NYHA I-III, existe 
un estabilizador de la transtiretina que está asociado 
a una disminución en la mortalidad cardiovascular y 
a las hospitalizaciones por insuficiencia cardiaca. Los 
pacientes con la forma heredada de ATTR deben ser 
referidos a especialistas de transplante de hígado, ya 
que esta podría ser una opción para algunos de estos 
casos.

Conclusión 
La amiloidosis cardiaca es una enfermedad progresiva 
que afecta el funcionamiento normal del corazón pro-
vocando una variedad de presentaciones clínicas en los 
pacientes afectados. Se requiere de varios métodos de 
análisis y de imágenes del corazón para llegar al diag-
nóstico adecuado. Una vez que se diagnostica y se trata 
la condición, es posible ayudar a mejorar la prognosis y 
la calidad de vida del paciente.
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Vistas anterior y posterior de estudio nuclear con Tc-99m 
que muestra marcada captación a nivel del miocardio, que 
sugiere amiloidosis.
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