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Resumen

Objetivos. Andlisis descriptivo retrospectivo de las caracteristicas de 10 pacientes con diagnéstico
confirmado de amiloidosis AL con afectacion cardiaca en la unidad de Hematologiay Cardiologia del
Hospital Universitario Fundacion Jiménez Diaz.

Métodos: Estudio retrospectivo de 10 pacientes con diagnostico confirmado de amiloidosis AL con
afectacion cardiaca (segin algoritmo 2021, “ESC Working group on Myocardial and Pericardial Diseases’),
valorados consecutivamente desde enero de 2022 en |os servicios de Hematologia y/o Cardiologia del
Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz, Madrid, Espafia. Se realizo estadistica descriptiva de
variables epidemiol égicas, clinicas, analiticasy de imagen a diagndstico.

Resultados: Caracteristicas epidemiolégicasy comorbilidades se describen en latabla. 50% tenian
insuficiencia cardiaca (80% clase funcional | y 20% |1, escala NY HA). Ningun paciente presentaba sindrome
del tunel carpiano, tendinopatias ni estenosis del canal lumbar, 40% manifestaba debilidad muscular, 20%
pérdida de peso, 20% neuropatiay 20% hipotension ortostética. Ninguno presento diarrea ni disfuncién
eréctil. Unicamente un 20% tenia voltajes bajos en electrocardiograma. Tomaban IECA un 40%, ARAII un
10% y & beta;-blogueantes un 20%. El 100% tenian FEVI > 40%, mediana de 57,5% (P25-75:54,75 - 61,25).
Serealizdé RM cardiaca en un 70%, mediana de strain del VI -9,75 (-17,68, -8,65) (resto ver tabla). La
mediana de troponinal fue 0,085 ng/ml (0,04-0,12) y del proBNP 2.325 pg/ml (1.537,75-3.460). El 60%
tenian componente monoclonal (20% IgG, 20% IgM y 20% IgA). En 50% |la cadena ligera responsable era
lambda, indice de 4,215 (0,055-48,08), cumplian criterios de mieloma un 50%. 80% presentaba af ectacion
renal con UCAC 1.848,9 mg/g (1.072,45- 2.564,75), 30% afectacion hepaticay 10% afectacion intestinal.
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Deicripcion pacientes Total (s=10)

Edad (afios) 58 (51 —70,5)
Mujer, o *6) 4 (50)
Drisbetes, n (%a) 1¢18)
Fumadores, o (M) 2 20
Drislipernia n (%a) 5(50)
Hipertensiém arterial, o (%) 4 (40)
Obesidad, o (%) 10100
Fibrilacion auricular, n (%) 330
Cardiopatia isquemica, o (%) 1010}
Revasculanizacion previa, n (%) 10
Marcapasos, o (%) 0
Hospinlizacion previa por IC, n (%) 5(50)
Enfermedsd pulmonar cromica, n (%) 4 (400
Clase funcional NYHA, o (%)

1 3 (B0)

o 1.20)

o1 o
Ritmo siomsal, @ (%) 10 (100)
Blogqueo sunculovenrricular, 5 (%) 2020
Bajos voltajes, o () 2 20)
Tratamisnte médico
Anticoagalacion, o (%) 2 20)
Antisngregacion, o (%) 1010}
IECA, n (%) 3E0)
ARAIL u (%) 1010
Betsbloqueante, n (%a) 200
ARNL n (%) 0
ARM B (%) 10109
iSGLTZ, n (%) 0
Dimeticos de aia, o (%) 5 (50}
Digoxina n (%) 1]
Antimrmitmicos, o (%) 0
Sigmos climices
Smdrome del tunel del carpo, o (%) 0
Estenosis del canal lambar, B (%&) 0
Fuptura tendon biceps, o (%) 0
Polimeuwropatia, a (%) 20
Hipotension ortostatcs (*a) 2 20)
Drisfuncion erectl (%) 0
Driarrea (%) 0
Demencia, o (%) 0
Pérdida de peso, n (%) 200
Valores de laboraterie
Creatinina {meg/dl) 1,08 (1,67 = 0,68
Hemoglobina (g/dl) 12,87 (9,30 — 15,40)
Leucocites (2'mm3i) 7931 (790 - 192220)
NT-proBNP (pg/dl) 2445 00 (568 — 4560)
Proteinas (suero) (g/dl) 6,32 ([430-830)
Proteinas (orina) (z/dl) 180773 (42 - 4583)
Albuamina (saero) (g/dl) 342 (2.50-420)
AMicroalbominaria 1912 52 (5,20 = 4411 30)

Discusion: Laamiloidosis cardiaca se produce por depésito de proteinas en el espacio intersticial que
produce dafio celular y cardiopatiarestrictiva. En laamiloidosis AL la proteina de deposito es una cadena
ligera aberrante producida por una célula plasmatica clonal. La afectacion cardiaca supone una disminucion
en la supervivencia (de 18 meses), ocurre en un 75% de |os pacientes, siendo €l NT-proBNP 'y troponinas
predictores de mortalidad. En nuestra serie ningun paciente presentaba estenosis del canal lumbar,
tendinopatia ni sindrome del tanel carpiano, y pocos afectacion autonoémicay voltajes bajos en el
electrocardiograma. Gran proporcion (50%) estaban tratados con inhibidores del SRAA (40% IECA, 10%
ARAII) apesar de la esperable mala tolerancia a estos grupos farmacéuticos y un 20% estaba en tratamiento
con B-blogueantes, a pesar de que su deprescripcion se recomienda en amiloidosis por mayor dependencia de
frecuencia para mantener el gasto cardiaco (enfermedad restrictiva) y evitar €l deterioro de lafuncion renal.
Lamayoriatenian afectacion renal (albuminuria) y un 50% cumplian criterios de mieloma (50% lambda).

Conclusiones. Laamiloidosis es una enfermedad sistémica, la afectacion cardiaca supone una disminucién de
la supervivencia. En amiloidosis AL tienden a estar ausentes |as manifestaciones mucul oesquel éticas, como
estenosis del canal lumbar, sindrome del tanel carpiano y tendinopatias. Debemos descartar activamente
afectacion cardiaca por su prondstico y necesidad de gjuste de tratamientos (deprescribir & beta;-bloqueantes
eiSRAA).
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