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RESUMEN 
La amiloidosis cardíaca es una enfermedad grave producida por el depósito extra-
celular de amiloide a ese nivel. Su diagnóstico y tratamiento depende de la iden-
tificación histopatológica de los depósitos de amiloide y de la determinación 
inmunohistoquímica, bioquímica o genética de su tipo. Los antecedentes del pa-
ciente, su edad, la presentación clínica, la exploración física, el aparato o sistema 
afectado, las causas subyacentes y los antecedentes familiares pueden propor-
cionar indicios útiles sobre el tipo de amiloide. En este trabajo se hace referencia a 
un caso de amiloidosis cardíaca en un anciano cuya presentación clínica inicial 
estuvo marcada por episodios sincopales. Ante la dificultad para llegar al diagnós-
tico del subtipo de amiloidosis con el empleo de estudios de alta tecnología, se 
refleja la utilidad de los datos clínicos, como elemento decisivo que nos pueden 
orientar a sospechar el diagnóstico.  
Palabras clave: Amiloidosis, Corazón, Arritmias cardíacas, Síncope 
 
Cardiac amyloidosis. Apropos of a case 
 
ABSTRACT 
Cardiac amyloidosis is a serious disease caused by extracellular amyloid depo-
sition at that level. Its diagnosis and treatment depends on histopathologically 
identifying amyloid deposits, and immunohistochemically, biochemically or genet-
ically determining its type. Patient's history, age, clinical presentation, physical 
examination, affected organ system or apparatus, underlying causes and family 
history, may provide useful clues to the amyloid type. In this paper we discuss a 
case of cardiac amyloidosis in an elderly patient whose initial clinical presentation 
was marked by syncopal episodes. Difficulties in diagnosing amyloidosis subtype 
by using high technology studies indicate the usefulness of clinical data as a cru-
cial element that may lead us to suspect diagnosis.  
Key words: Amyloidosis, Heart, Cardiac arrhythmias, Syncope 
 

 
INTRODUCCIÓN   
 
La amiloidosis es el término para un grupo de trastornos en el plegamiento   
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de las proteínas que se caracteriza por el depósito 
de fibrillas insolubles de polímeros proteínicos en 
tejidos y órganos1. 

El término amiloide fue acuñado en 1854 por el 
patólogo Rudolf Virchow, quien consideraba que 
estos depósitos, a la observación en el microscopio, 
tenían un aspecto similar al almidón (del latín amy-
lium)1. En la amiloidosis, los agregados por lo gene-

ral, son extracelulares y las unidades proteínicas 
mal plegadas asumen una conformación estructural 
antiparalela, con plegamiento β en forma de hojas, 
lo que lleva a la formación de oligómeros de orden 
elevado y a la consiguiente formación de fibrillas 
con propiedades singulares de tinción. Se ha 
identificado su policromatismo con cristal violeta, el 
aspecto violáceo con el ácido periódico de Schiff, 

 

 
 

Tabla. Clasificación de los tipos de amiloidosis. 
 

Designación Precursor Síndrome clínico Afección clínica 

Amiloidosis sistémicas   

AL Cadenas ligeras de 
inmunoglobulinas Primaria o asociada con mielomaa Cualquiera 

AH Cadenas pesadas de 
inmunoglobulinas 

Variante poco común primaria o 
asociada con mieloma Cualquiera 

AA Proteínas séricas de 
amiloide A Secundaria; reactivab Renal, cardiaca, otras 

ATTR Transtiretina Familiar(mutante), Relacionada con 
la edad (tipo silvestre) 

Cardiaca, nervios 
periféricos y autonómicos 

Aβ2M β2-microglobulina Relacionada con hemodiálisis Tejido sinovial, hueso 

AApoAI Apolipoproteína AI Familiar Hepática, renal 

AApoAII Apolipoproteína AII Familiar Renal 

AGel Gelsolina Familiar Córnea, pares craneales, 
piel, riñón 

AFib Fibrinógeno Aα Familiar Renal 

ALys Lisozima Familiar Renal, hepática 

ALECT2 Factor quimiotáctico de 
los leucocitos 2 Indefinido Renal 

Amiloidosis localizada 

Aβ Proteína amiloide β Enfermedad de Alzheimer, 
síndrome Sistema nervioso central 

ACys Cistatina C Angiopatía amiloide cerebral Sistema nervioso central, 
vascular 

APrP Proteína de prión Encefalopatía espongiforme Sistema nervioso central 

AIAPP Polipéptido amiloide de 
los islotes (amilina) Relacionado con diabetes Páncreas 

ACal Calcitonina Carcinoma medular de tiroides Tiroides 

AANF Factor natriurético 
auricular Fibrilación auricular Aurículas cardiacas 

APro Prolactina Endocrinopatías Hipófisis 

ASgl Semenogelina I Relacionada con la edad; incidental 
durante la autopsia o una biopsia Vesículas seminales 

a Los depósitos localizados de AL pueden ocurrir en piel, conjuntiva, vejiga y árbol traqueobronquial. 
b Secundario a infección o inflamación crónicas o a síndrome de fiebre periódica hereditaria, como la  fiebre 
mediterránea familiar. 
Modificado de: Seldin DC,et al. Amiloidosis. En: Harrison. Principios de Medicina Interna. México DF: 
McGraw-Hill; 2016. p. 719-231. 

 
 



Amiloidosis cardíaca. A propósito de un caso 

CorSalud 2017 Ene-Mar;9(1):32-39 34 

aunque el criterio histológico más utilizado es la 
positividad para el rojo Congo (donde se observa 
una birrefringencia verde-manzana característica en 
el estudio de luz polarizada)1,2. 

Se conocen disímiles proteínas que pueden pro-
ducir depósitos amiloides en distintos tejidos y dan 
lugar a diversas afecciones que varían desde la 
fibrosis quística hasta la enfermedad de Alzheimer 
(Tabla). De estas solo algunas producen afección 
cardíaca1-4. 

 
 

CASO CLÍNICO 
 
Hombre de 76 años de edad, con antecedentes de 
hipertensión arterial (HTA) de 17años de evolución, 
operado por hiperplasia prostática benigna, que 
había sido hospitalizado un mes antes del ingreso 
por un accidente vascular encefálico que no dejó 
secuelas neurológicas. Fue remitido para valoración 
cardiológica tras haber presentado 2 episodios de 
síncope en las últimas 3 semanas. Estos episodios se 
acompañaron de relajación de esfínteres y respira-
ción agónica, con recuperación espontánea en 
pocos minutos. No se recogieron antecedentes fami-
liares de cardiopatía o muerte súbita. 

En la anamnesis el paciente refirió disnea de 
esfuerzo, clase funcional II de la New York Heart 
Association (NYHA) de meses de evolución, y esta-
bilidad clínica, sin ortopnea, ni episodios de disnea 
paroxística nocturna. El día antes al ingreso comen-
zó a presentar tos pertinaz nocturna. A su llegada al 

centro médico, en la exploración física llama la 
atención la presencia de ingurgitación yugular, lati-
do de la punta desplazado hacia la izquierda, soplo 
sistólico en foco mitral II/VI y crepitantes en bases 
pulmonares, con cifras de tensión arterial de 100/60 
mmHg. Se le realizó electrocardiograma que eviden-
ció fibrilación auricular con frecuencia ventricular 
adecuada y bloqueo fascicular anterior izquierdo. 

El ecocardiograma transtorácico mostró un en-
grosamiento de las paredes ventriculares (Figura 
1A), con patrón granular del miocardio y disfunción 
diastólica tipo III. La fracción de eyección del ven-
trículo izquierdo, evaluada por el método de Simp-
son, fue de 20% y se constataron, además, dilatación 
biauricular a predominio de la derecha (Figura 
1B), hipertensión pulmonar moderada, derrame 
pericár-dico laminar e insuficiencia mitral moderada. 

Se realizó un Holter de 24 horas, que demostró 
fibrilación auricular con respuesta ventricular entre 
100-105 latidos por minuto, complejos ventriculares 
prematuros aislados, a veces bigeminados, con 4 
episodios de taquicardia ventricular no sostenida. 
La coronariografìa confirmó la existencia de arterias 
coronarias sin lesiones angiogràficas y se realizó un 
cateterismo derecho con toma de muestra para 
biopsia endomiocárdica, donde se evidenció la infil-
tración miocárdica difusa por depósito de amiloide 
(Rojo Congo positivo), sin ser posible confirmar el 
subtipo mediante las técnicas de inmunohistoquí-
mica empleadas. 

Se completó el estudio con un análisis de sangre 
cuyos valores estuvieron dentro de los límites nor-

 
 

 Figura 1.A. Vista de eje largo paraesternal donde se constata el aumento de la masa miocárdica (septum interventricular 25 
mm y pared posterior del ventrículo izquierdo 21 mm). B. Vista apical de 4 cámaras donde se evidencia la dilatación 

auricular. 
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males, a excepción de la enzima deshidrogenasa 
láctica (LDH) que estaba levemente elevada, lo cual 
se asocia a la disfunción cardíaca por la insuficiencia 
aguda y las arritmias asociadas. 

La biopsia de médula ósea fue normal. Las cade-
nas ligeras kappa y lambda, la inmunofijación en 
suero y orina no fueron evaluadas por carencia de 
reactivos. 

La radiografía de tórax evidenció leve derrame 
pleural bilateral, con predominio derecho. El ultra-
sonido abdominal mostró leve hepatomegalia global, 
homogénea, con leve dilatación de las venas supra-
hepáticas y la cava inferior, sugestivo de congestión. 
Vesícula de paredes finas con múltiples litiasis y 
riñón derecho con dos formaciones quísticas. 

Se definió el diagnóstico de miocardiopatía infil-
trativa amiloidótica y se decidió la implantación de 
un cardiodesfibrilador automático (CDAI) únicame-
ral, procedimiento que se realizó sin complicacio-
nes, y se mantuvo el tratamiento con diuréticos (fu-
rosemida y espironolactona), digoxina y anticoagula-
ción oral (warfarina). El paciente evolucionó favora-
blemente y fue egresado con seguimiento ambulato-
rio por consulta externa. 

 
 

COMENTARIO 
 
No fue posible determinar el origen de la amiloidosis 
por limitaciones de recursos, aunque existe una alta 
sospecha clínica de que se tratase de amiloidosis 
cardíaca senil por implicación de la proteína precur-
sora transtiretina (TTR). La confirmación requiere 
de estudios como una gammagrafía con tecnecio 
difosfato (Tc-DPD), lo que mostraría una intensa 
captación difusa del radio trazador a nivel biventri-
cular, la secuenciación del gen de transtiretina sin 
alteraciones genéticas y la biopsia endomiocárdica, 
que confirmaría por inmunohistoquímica y por es-
pectrometría de masas que el precursor amiloide 
implicado era la TTR3. 

Este caso clínico refleja la dificultad que se pre-
senta al definir el subtipo de amiloidosis cardíaca. 
Aunque el diagnóstico de certeza se establece con el 
análisis que se ha mencionado de la biopsia endo-
miocárdica, así como por estudios genéticos; estas 
técnicas solo están disponibles en centros expertos 
y habitualmente su interpretación es difícil. Por tales 
razones una vez más adquiere valor la clínica para 
guiar la sospecha del subtipo de amiloidosis y es 
imprescindible dominar con precisión las diferentes 
variantes que pueden provocar afección cardíaca 

significativa. 
Aunque varios tipos de amiloide pueden infiltrar 

el corazón, solo la variedad primaria (AL, Tabla), la 
secundaria (AA), la senil, y algunas formas de las 
hereditarias, pueden producir manifestaciones clíni-
cas cardiovasculares significativas5,6. 

Cada subtipo tiene una evolución, tratamiento y 
pronóstico diferentes. Por este motivo, ante un pa-
ciente que padece amiloidosis cardíaca es muy 
importante establecer correctamente de qué subtipo 
se trata (Figura 2). 

En el anexo se describe una sucinta revisión de 
algunos tipos de amiloidosis que pueden afectar al 
corazón. 
 
Manifestaciones cardíacas 
Las manifestaciones clínicas cardíacas son similares 
independientemente del subtipo de amiloidosis. Es 
frecuente el desarrollo de insuficiencia cardíaca (IC) 
diastólica con predominio de signos congestivos y, 
aunque las presiones en el ventrículo izquierdo 
están elevadas, el edema de pulmón es infrecuente. 

Algunos pacientes sufren angina en relación con 
la infiltración amiloide vascular. En ocasiones la 
angina se acompaña también de claudicación mandi-
bular. Los vasos afectados son normalmente intra-
miocárdicos y las arterias epicárdicas no suelen 
mostrar lesiones7. 

La presencia de síncope o presíncope es habi-
tual, como resultado de la combinación de disfun-
ción autonómica y arritmias, en un corazón con 
poca reserva funcional. Los depósitos alteran la 
regulación adrenérgica del corazón, así como la 
regulación basal y la respuesta cardíaca a la estimu-
lación neurohormonal. Frecuentemente se observa 
desaparición de la HTA si el paciente era previa-
mente hipertenso, con desarrollo de hipotensión 
postural secundaria a la excesiva diuresis o la neu-
ropatía autonómica1,8. 

La aparición de síncope de esfuerzo tiene un pro-
nóstico infausto, ya que es un marcador de miocar-
diopatía restrictiva grave y se asocia a una mortali-
dad elevada en los 3 meses siguientes, normalmente 
en relación con muerte súbita9,10. 

La fibrilación auricular es frecuente debido a la 
dilatación progresiva de las aurículas y la fisiología 
restrictiva, tal como ocurre en este paciente; ade-
más, se asocia a una alta incidencia de fenómenos 
tromboembólicos6. 

Aunque las arritmias ventriculares son frecuen-
tes, son causa infrecuente de síncope y no suelen 
ser el síntoma de presentación, aunque en este caso 
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Figura 2. Flujograma diagnóstico después de la biopsia. SNA: sistema nervioso autónomo. Modificado de: Seldin DC, et al. 

Amiloidosis. En: Harrison. Principios de Medicina Interna. México DF: McGraw-Hill; 2016. p. 719-231. 

fue la manifestación clínica por la que el paciente 
acudió en busca de atención médica: síncope aso-
ciado a arritmia ventricular (taquicardias ventricula-
res no sostenidas). 

Los bloqueos aurículo-ventriculares de alto grado 
y la disfunción sintomática del nodo sinusal son 
raros. La muerte súbita, aunque frecuente en estos 
pacientes, suele deberse más a disociación electro-
mecánica que al desarrollo de arritmias ventricula-
res11,12.  
 
Hallazgos complementarios 
- Electrocardiograma: Es característico observar 

una disminución del voltaje, a pesar del aumento 
del grosor de la pared miocárdica, y aparecerá el 
tipo de arritmia si existiera. Las más frecuentes 

son: fibrilación auricular, bloqueos aurículo-
ventriculares y taquicardia ventricular12,13. 

- Ecocardiografía: Se pueden encontrar diferentes 
signos de la enfermedad, aunque los clásicos sólo 
son propios de sus fases avanzadas. El hallazgo 
más precoz es el engrosamiento de la pared ven-
tricular izquierda (particularmente en ausencia 
de HTA), con evidencia de disfunción diastólica 
asociada, que es el hallazgo ecocardiográfico por 
antonomasia de esta enfermedad y está presente, 
en algún grado, en prácticamente todos los pa-
cientes. El miocardio presenta una textura gra-
nular, dato que sólo es valorable en ausencia de 
segundo harmónico. Los hallazgos característicos 
de la amiloidosis cardíaca avanzada son hipertro-
fia biventricular, engrosamiento de las válvulas y 
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del tabique interauricular, dilatación auricular, 
derrame pericárdico pequeño y disfunción sistó-
lica. El ecocardiograma Doppler muestra un pa-
trón de llenado restrictivo del ventrículo izquier-
do1,6,12. El uso de Doppler tisular y la deformación 
miocárdica en el tiempo (strain rate) pueden ser 
de especial interés en esta enfermedad. Así, 
mediante el primero se encuentra reducción en 
las velocidades diastólicas en fases tempranas y 
tardías de la enfermedad, y permite su identifi-
cación incluso cuando prácticamente no hay 
hipertrofia ventricular. El segundo, permite docu-
mentar precozmente la afección cardíaca al 
detectar un deterioro en la función contráctil 
longitudinal, y sus hallazgos se han relacionado 
con el desarrollo posterior de IC y con la posibi-
lidad de diferenciar distintos tipos de amiloido-
sis12. 

- Resonancia magnética nuclear: Existen varios 
patrones de realce tardío con gadolinio indicati-
vos de esta enfermedad, pero es el realce suben-
docárdico global en anillo el que se presenta con 
más frecuencia y el que se ha asociado a ami-
loidosis cardíaca14. Un patrón de realce tardío 
extenso y transmural orienta hacia la amiloidosis 
por TTR15. Las pruebas de medicina nuclear con 
el componente P del amiloide sérico tienen la 
limitante de no detectar el depósito amiloideo en 
el tejido cardíaco9. La gammagrafía  con  Tc-DPD 
es útil para diferenciar amiloidosis TTR (formas 
hereditaria o senil) de la amiloidosis AL, y otras 
miocardiopatías que cursan con hipertrofia ven-
tricular izquierda. Los corazones de los pacientes 
con amiloidosis TTR captan 99mTc-DPD, mues-
tran un intenso depósito cardíaco de forma bi-
ventricular, mientras que aquellos con amiloido-
sis AL no lo suelen captar15. Con la comercializa-
ción de nuevos marcadores específicos de los 
depósitos de amiloide (como el 18F-florbetapir), 
se pueden obtener imágenes de las cadenas lige-
ras de amiloide en el miocardio16. 

 
Tratamiento 
El trasplante hepático ortotópico reduce la progre-
sión de la enfermedad, aunque no corrige la neu-
ropatía sensitivo-motora y es más exitoso en pacien-
tes jóvenes con neuropatía periférica temprana. La 
TTR puede estabilizarse por la unión a fármacos 
como el diflunisal, el ácido flumenámico,o el tafa-
midis, sustancias que están siendo estudiadas ac-
tualmente y en el caso del diflunisal se plantea que 
reduce la progresión de la polineuropatía1,17. En la 

amiloidosis senil el tratamiento es sintomático9.  
 

ANEXO 
 
Amiloidosis primaria 
Se asocia a la discrasia de las células plasmáticas 
como mieloma, linfoma. El amiloide es generado a 
partir de un clon celular que produce de forma 
anormal cadenas ligeras (LC) de inmunoglobulinas. 
Generalmente ocurre después de los 40 años y, a 
menudo, es rápidamente progresiva y letal sin trata-
miento. 

Los depósitos de amiloide pueden presentarse en 
el intersticio de cualquier órgano fuera del sistema 
nervioso central. Los afectados en la clínica pueden 
someterse a biopsia. Por lo general, se examinan los 
vasos sanguíneos de las encías o de la mucosa 
rectal, pero el tejido accesible con mayor facilidad 
(positivo en >80% de los pacientes) es la grasa. Si el 
material es negativo, puede considerarse un proce-
dimiento con mayor penetración corporal con biop-
sias de riñón, corazón, hígado o del tubo digestivo1,6. 

Cursa con un cuadro florido que abarca desde 
síntomas inespecíficos como fatiga y pérdida de 
peso, hasta muy específicos en dependencia del 
órgano afectado. La afección cardíaca es la principal 
causa de muerte.  

La macroglosia es un signo patognomónico, pero 
se observa sólo en un 10% de los pacientes. La 
afección hepática causa colestasis y hepatomegalia. 
El bazo a menudo está afectado y puede haber hipo-
esplenismo funcional con ausencia de esplenome-
galia significativa. Otros datos incluyen: equimosis 
cutáneas (particularmente periorbitarias o  signo de 
«ojos del mapache»), distrofia ungueal, alopecia y 
artropatía con engrosamiento de las membranas 
sinoviales en las muñecas y los hombros1,6. 

La mediana de supervivencia sin tratamiento sue-
le ser sólo de uno a dos años a partir del momento 
del diagnóstico, y en casos de afección amiloide del 
miocardio de unos ocho meses1,6,11. 

El tratamiento se basa en la quimioterapia y el 
trasplante de la médula ósea. 

Los diuréticos y el uso de medias elásticas pue-
den disminuir el edema, los inhibidores de la enzi-
ma convertidora de angiotensina deben utilizarse 
con precaución y no han demostrado reducir la 
progresión de la enfermedad renal. Puede facilitarse 
la diuresis eficaz con la administración de albúmina 
para incrementar la presión oncótica intravascu-
lar1,12. 

La IC congestiva se trata mejor con diuréticos. 
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Los digitálicos, anticálcicos y los betabloqueadores 
presentan contraindicaciones relativas pues pueden 
interactuar con las fibrillas de amiloide y producir 
bloqueo cardíaco y deterioro de la IC. Se ha utili-
zado amiodarona para las arritmias auriculares y 
ventriculares. Los desfibriladores automáticos im-
plantables tienen menor eficacia por el engrosa-
miento del miocardio, pero pueden ser beneficiosos 
para algunos pacientes. Para las anomalías de la 
conducción puede indicarse el uso de marcapasos. 
La disfunción contráctil de las aurículas es común y 
es indicación para anticoagulación, incluso en 
ausencia de fibrilación auricular1,7,11. 

 
Amiloidosis reactiva 
El amiloide AA está compuesto por proteínas séricas 
de amiloide A (SAA) reactivas de fase aguda, lo cual 
ocurre en el caso de enfermedades inflamatorias 
crónicas o infecciosas. 

La afectación de los órganos por lo general inicia 
en los riñones. También pueden ocurrir hepatome-
galia, esplenomegalia y neuropatía del sistema ner-
vioso autónomo conforme progresa la enfermedad; 
también ocurre miocardiopatía, aunque con poca 
frecuencia1,6,7. 

 
Amiloidosis familiar y senil 
La amiloidosis familiar se debe, a menudo, a muta-
ciones en la proteína precursora TTR. Esta molécu-
la, con síntesis principalmente hepática, circula por 
la sangre y el líquido cefalorraquídeo actuando 
como transportador de la tiroxina (T4) y de la pro-
teína de unión al retinol6. 

Es una enfermedad genética, con herencia auto-
sómica dominante y elevada penetrancia. El órgano 
afectado de forma predominante va a depender del 
tipo de mutación, y existen 14 formas que producen 
afectación cardíaca. Otras amiloidosis familiares, 
causadas por variantes de apolipoproteínas, las AI o 
AII, gelsolina, fibrinógeno Aα con lisozima, se han 
informado sólo en unas cuantas familias en todo el 
mundo1,6,8. 

Se presenta como un síndrome de polineuropatía 
con miocardiopatía amiloidótica familiar. La neuro-
patía periférica inicia en fibras sensitivas pequeñas 
de las extremidades inferiores, y neuropatía motora 
que progresa hacia las extremidades superiores. La 
neuropatía autonómica se manifiesta con diarrea, 
pérdida de peso e hipotensión ortostática. Las opa-
cidades del vítreo causadas por depósitos de amiloi-
de son patognomónicas de esta variedad18,19.  

Sin intervención, el período de supervivencia 

después de su inicio es de 5 a 15 años. La secuencia-
ción de DNA es el método estándar para el diagnós-
tico genético1. 

Los depósitos amiloides sin significación clínica a 
nivel cardíaco son muy frecuentes en los ancianos. 
Pero en ocasiones estos depósitos son masivos y 
generan un compromiso de la función cardíaca con 
repercusión clínica, que da lugar a la amiloidosis 
senil, debida al depósito de TTR no mutada6. Esta  
enfermedad afecta casi exclusivamente a varones de 
edad avanzada, y es excepcional por debajo de los 
60 años. A diferencia de otras formas de amiloidosis, 
la afección de otros órganos es rara (exceptuando la 
presencia de síndrome del túnel carpiano y 
estenosis del canal lumbar). La clínica habitual es la 
aparición de IC y cardiomegalia9,10,18,19. 

Pese a la avanzada edad de los pacientes y la 
gran infiltración cardíaca, la IC es de más fácil con-
trol y su mediana de supervivencia es de 75 meses, 
muy superior a la de otros tipos de amiloidosis. En 
cualquier caso, la muerte de estos pacientes suele 
estar en relación con la progresión  de la IC y la 
aparición de arritmias4. 
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