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Resumen

Objetivos: Comparar características al diagnóstico de pacientes con amiloidosis cardíaca AL y con
amiloidosis cardíaca por transtirretina (ATTR) en un hospital de tercer nivel. Objetivar manifestaciones
diferenciales al diagnóstico que ayuden a la sospecha y faciliten la elección del lugar de biopsia.

Métodos: Estudio comparativo retrospectivo de pacientes con amiloidosis cardíaca AL y ATTR valorados en
servicio de Hematología y/o Cardiología del Hospital Universitario Fundación Jiménez Díaz, Madrid,
España; consecutivamente desde enero de 2022. Se realizó estadística descriptiva y comparativa de variables
clínicas, analíticas y de imagen al diagnóstico en los grupos de amiloidosis cardíaca AL y ATTR. Se
consideró diagnóstico de amiloidosis cardíaca según algoritmo de 2021, “ESC Working group on Myocardial
and Pericardial Diseases”.

Resultados: Se compararon medias y porcentajes de las variables en los grupos de amiloidosis AL y
amiloidosis ATTR, sin diferencias estadísticamente significativas en ninguna de las comparaciones (tabla).
Ninguno de los pacientes con amiloidosis AL presentó manifestaciones musculoesqueléticas (síndrome del
túnel carpiano, estenosis del canal lumbar ni rotura del tendón del bíceps), que aparecen en un 26,8%, 25% y
16,1% respectivamente en amiloidosis ATTR. En amiloidosis AL existe tendencia a mayor albuminuria
respecto a la amiloidosis ATTR. Resto, ver tabla.
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Discusión: La amiloidosis es una enfermedad sistémica por depósito de proteínas, siendo la proteína
responsable una cadena ligera aberrante producida por células plasmáticas clonales en la AL y la
transtirretina en la ATTR. La afectación cardíaca supone un aumento de la mortalidad, es la manifestación
principal de la ATTR y ocurre en un 75% de las AL. Ante sospecha de AL suele realizarse inicialmente
biopsia de médula ósea (descarta mieloma múltiple) y grasa abdominal (simplicidad y poco invasiva), a pesar
de su sensibilidad 100%. Si es negativa, debe realizarse biopsia de órgano afecto para descartar
completamente amiloidosis. La amiloidosis tiene mal pronóstico sin tratamiento temprano y eficaz, los
esfuerzos deben dirigirse a un diagnóstico precoz. Las manifestaciones cardíacas no permiten diferenciar
entre amiloidosis AL y ATTR, pero sí manifestaciones sistémicas con diferente frecuencia en ambos tipos.
En nuestra serie de casos, aun sin significación estadística (probablemente por tamaño muestral) no existen
casos de amiloidosis AL con manifestaciones musculoesqueléticas y sí clara tendencia a mayor albuminuria.
Conocer manifestaciones diferenciales en pacientes con A-AL y A-ATTR permitiría iniciar un proceso
diagnóstico dirigido, iniciando siempre el algoritmo (“ESC Working group on Myocardial and Pericardial
Diseases, 2021”), con detección de cadenas ligeras para descartar amiloidosis AL y podría proponerse
realizar biopsia directamente de órgano afecto, guiado por manifestaciones típicas de cada subtipo de
amiloidosis para un diagnóstico más precoz.

Conclusiones: La amiloidosis (AL y ATTR) es una enfermedad sistémica con un pronóstico ensombrecido
por la afectación cardíaca. La presencia de síntomas sistémicos que acompañan a las manifestaciones
cardíacas ayuda a dirigir la sospecha hacia amiloidosis AL vs. ATTR y permite adelantar el diagnóstico,
dirigiendo la biopsia a órganos normalmente afectos en cada caso e iniciar un tratamiento eficaz precoz,
mejorando la supervivencia.
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