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Resumen

Introduccién y objetivos. Describimos € caso de un varén de 61 afios diagnosticado de amiloidosis
cardiaca (AC) con depdsito mixto de cadenas ligeras (AL) y trangtirretina (ATTR) mediante espectrometria
de masas.

M étodos: Se realizaron electrocardiograma, ecocardiograma transtoracico, determinacion de componente
monoclonal, gammagrafia con 99mTc-DPD, secuenciacion del gen de latranstirretinay biopsia
endomiocardica con inmunohistoquimicay espectrometria de masas. Se realizd unarevision bibliogréfica en
busca de casos publicados de AC mixta.

Resultados: Varon de 61 afos valorado por clinica de insuficiencia cardiaca, presentando en el
electrocardiograma (@) y €l ecocardiograma transtoracico (b) hallazgos sugestivos de AC. Aungue la
gammagrafia mostré una captacion grado 3 (c), presentaba un componente monoclonal en sangre de tipo
kappa por o que se realizd una biopsia endomiocardica que confirmd por inmunohistoquimica el diagnéstico
de AC-ATTR. Laausenciade variantes en el gen de latranstirretinalo catalogé de AC-ATTR “wild-type”. A
pesar del inicio de tratamiento especifico con tafamidis 61 mg, el paciente presentd una evolucion torpida
con insuficiencia cardiaca refractariay elevacion marcada de péptidos natriuréticos que llevo aun
replanteamiento diagndstico. Se realizé estudio protedmico de la muestra de tejido miocérdico que mostrd
depdsitos mixtos de trangtirretinay cadenas ligeras kappa, con un claro predominio del segundo componente
(d). El paciente fue incluido tras estudio protocolizado en lista de espera de trasplante cardiaco, precisando
dado €l progresivo deterioro clinico del implante de una asistencia circulatoria de corta duracion tipo Impella
CP. Serealizé finalmente trasplante cardiaco en nivel de Urgencia0 dela ONT. El estudio

anatomopatol 6gico de la pieza explantada confirm6 €l diagndstico de AC con componente mixto AL-kappay
ATTR. Unarevisiéon exhaustiva de la literatura demostré la escasez de casos similares publicados (menos de
10), lo que resaltala excepcionalidad de la coexistencia de ambas entidades.

Pruebas diagnosticas.

Conclusiones: La coexistencia de dos tipos diferentes de AC en el mismo paciente es inhabitual aunque
posible. Esimportante pensar en esta posibilidad, especialmente cuando e cuadro clinico o la evolucién no



son congruentes con el diagnéstico inicial; para ello, son imprescindibles técnicas diagnosti cas avanzadas
como |la espectrometria de masas.



