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Embolia periférica en la miocardiopatia no amiloidética

por depdsito de cadenas ligeras
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La miocardiopatia no amiloidética por cadenas ligeras
es secundaria a paraproteinemia. A diferencia de la ami-
loidosis, puede ser completamente reversible con tra-
tamiento especifico. Presentamos un caso fatal de en-
fermedad por depoésito de cadenas ligeras libres
manifestada por miocardiopatia y que presenté como
complicacion embolias arteriales en ritmo sinusal.

Peripheral Embolism in Nonamyloidotic Light-Chain
Deposition Cardiomyopathy

Nonamyloidotic light-chain cardiomyopathy is a paraprotei-
nemia-induced disorder. Unlike amyloidosis, light chain de-
position may be reversible with appropriate treatment. We
report a case of fatal light chain deposition disease manifes-
ted as cardiomyopathy, which was complicated by arterial
embolism despite the maintenance of sinus rhythm.
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INTRODUCCION de coagulacién, fue normal, salvo proteinuria de 2,1

La afeccién cardiaca por cadenas ligeras se ocasiona
por el depdsito de paraproteina producida por una dis-
crasia monoclonal de células plasmadticas. La ex-
presion clinica es similar a las manifestaciones de la
amiloidosis inmunocitica, entidad con caracteristicas
histopatoldgicas definidas'. En la enfermedad por ca-
denas ligeras la infiltracién no es de naturaleza fibrilar,
y puede ser reversible tras la remision de la enferme-
dad hematolGgica?*. Describimos un caso fatal de esta
enfermedad que presentd isquemia arterial periférica
de probable origen cardioembdlico.

CASO CLIiNICO

Una mujer de 47 afios ingresé por isquemia arterial
aguda del miembro inferior izquierdo. Habia sido se-
guida durante 8 meses en una consulta extrahospitala-
ria por una clinica progresiva de insuficiencia cardiaca
congestiva. El estudio ambulatorio reveld signos clini-
cos y radiolégicos de insuficiencia cardiaca congestiva
crénica de causa no evidente, y se instauraron diuréti-
cos y vasodilatadores. La analitica, que incluia estudios
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g/l. El electrocardiograma mostr¢ taquicardia sinusal y
alteraciones inespecificas de la conduccién intraventri-
cular. Un ecocardiograma revelé engrosamiento con-
céntrico ventricular con miocardio refringente y fun-
cién sistélica minimamente deprimida. Una biopsia
rectal descarté depdsito amiloide. La paciente experi-
menté subitamente dolor, palidez y frialdad en el
miembro inferior izquierdo, con disminucién de los
pulsos distales, por lo que fue hospitalizada por prime-
ra vez y anticoagulada con heparina. Se encontraba dis-
neica en reposo y con signos de insuficiencia cardiaca
congestiva grave. Los andlisis mostraron valores séri-
cos normales de hormonas tiroideas, ferritina y enzima
de conversion de la angiotensina. La creatinina era nor-
mal y la velocidad de sedimentacién globular de 80
mm/h. La inmunoelectroforesis del suero demostré un
pico monoclonal de cadenas ligeras lambda y valores
bajos de inmunoglobulinas IgG, IgA e IgM. La protei-
nuria de Bence-Jones fue positiva y la inmunoelectro-
foresis de orina confirmé el pico monoclonal de cade-
nas ligeras lambda (3,5 mg/dl). En la figura 1 se
detallan los hallazgos ecocardiograficos. La situacion
evoluciond desfavorablemente, produciéndose el falle-
cimiento por rdpido avance de la insuficiencia cardiaca
en 5 dias pese al tratamiento médico agresivo. La ne-
cropsia reveld un depdsito no amiloidético de cadenas
ligeras lambda en miocardio (fig. 2), rifiones, pancreas
y bazo. Asimismo, se encontré un infarto renal reciente
de origen embdlico y trombos murales en ambas auri-
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Fig. 1. Ecocardiograma transtorécico. A: plano apical de cuatro cdma-
ras. Engrosamiento ventricular de aspecto refringente. Se demostrd
ecocontraste espontaneo, no apreciable en la imagen estética. B:
Doppler pulsado del flujo mitral con escasa contribucién mecénica au-
ricular pese al ritmo sinusal.

culas, parcialmente organizados en la derecha. El as-
pecto celular de la médula dsea fue normal.

DISCUSION

La enfermedad no amiloidética por depdsito de cade-
nas ligeras libres es una causa de miocardiopatia restricti-
va secundaria a paraproteinemia, rara pero infradiagnosti-
cada®. Tiene mejor prondstico que otras miocardiopatias
infiltrativas o por depdsito si se instaura tratamiento espe-
cifico*®. El cuadro cardiolégico puede ser la primera
manifestacién de la enfermedad*. Se han demostrado fe-
némenos cardioembdlicos en ritmo sinusal en la amiloi-
dosis cardiaca, pero no hasta ahora en la enfermedad
por cadenas ligeras. Este fenémeno se ha atribuido a la
fisiologia restrictiva y al fallo mecdanico auricular por in-
filtraci6n, recomendéndose la anticoagulacion®. La ex-
presioén clinica tipica de isquemia arterial periférica, el
hallazgo de un infarto renal embdlico y trombos intrau-
riculares en la necropsia y el ecocontraste espontdneo
en ritmo sinusal apoyan fuertemente el diagndstico de
complicacion cardioembdlica. El estudio de la miocar-
diopatia por cadenas ligeras debe ser prioritario en el
diagnéstico diferencial de las miocardiopatias presunta-
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Fig. 2. Microfotografias (x200) de las muestras de miocardio. A: de-
pésito amorfo eosindfilo extracelular rojo Congo negativo (asterisco).
B: el mismo espécimen muestra inmunotincion positiva (color pardo)
para cadenas ligeras lambda perivascular (flecha) y en un depdsito
amorfo extracelular (asterisco).

mente infiltrativas o por depésito, dado que el trata-
miento de la enfermedad hematoldgica causante le con-
fiere un mejor prondstico que al resto®*. En el estudio
rutinario de esta presentacion clinica seria imprescindi-
ble descartar una paraproteinemia y evaluar la posible
afeccién de otros drganos. En los especimenes de biop-
sia estudiados deben practicarse inmunotinciones espe-
cificas para cadenas ligeras. En caso de fallo mecénico
auricular pese al mantenimiento del ritmo normal, debe-
ria vigilarse la aparicién de tromboembolia.
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