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tica y se describié en pacientes no fumadores. (2) Las
poblaciones con mayor prevalencia son las de Medio y
Lejano Oriente, en tanto que es rara en Occidente y
América. (1, 2)

Se conoce que la respuesta inmune celular contra el
colageno Iy ITI de la pared vascular y los anticuerpos an-
tiendotelio tienen un rol importante en esta entidad. (1,
2, 5) En la fase aguda se observa la presencia de trom-
bos hipercelulares inflamatorios, con “microabscesos”
y células gigantes en los vasos de pequeno y mediano
calibre, con preservacion de la lamina elastica interna de
la pared vascular. La indemnidad de la lamina elastica
diferencia a la TAO de las demas vasculitis y los cambios
ateroscleroticos. (2, 4) En fases subagudas y crénicas, el
trombo se organiza y deviene en fibrosis.

Aunque no existen criterios diagndsticos univer-
salmente aceptados para TAO, suelen considerarse
los propuestos por Olin. (1) El diagnéstico requiere
descartar diabetes, esclerodermia, CREST, vasculitis,
embolias distales, estados de hipercoagulabilidad. Son
caracteristicas la eritrosedimentacion y la proteina C
reactiva normales en estos pacientes.

Las imégenes por angio-TAC o angio-RMN pueden
demostrar el compromiso vascular. La angiografia es
el patrén oro, mostrando un patrén en “sacacorchos”
tipico (no patognoménico) y circulacién colateral en
“raiz de arbol” o “tela de arana” distal. (1, 5)

Las mujeres afectadas no alcanzaban una preva-
lencia mayor del 2% hacia 1980. En 1986, un estudio
de la Mayo Clinic (6) presenté 12 pacientes de sexo
femenino (11%) en un lapso de 5 afos con TAO docu-
mentada histolégicamente en una serie con un total
de 109 pacientes. Todas ellas requirieron amputacién
o procedimientos de revascularizacién. Ninguna pre-
sent6 compromiso vascular orgénico.

La afeccion cardiaca se describe en hombres jove-
nes, con TAO previamente diagnosticada, que padecen
un evento coronario agudo. (4) No hemos encontrado
bibliografia de afectacién cardiaca en mujeres. En nues-
tra paciente se excluyeron otras causas de miocardio-
patia dilatada. La coronariografia nos hace sospechar
compromiso coronario por TAO.

La TAO evoluciona con fases de exacerbacion y
remisién que suelen alternar durante anos. Es im-
prescindible que el paciente abandone el habito de
fumar; de ello depende el pronéstico. (1, 2, 5) Se debe
desaconsejar firmemente la terapia de reemplazo nico-
tinico, pues puede perpetuar la actividad inflamatoria.
El cuidado local de la tlcera es prioritario, sumado al
uso de vasodilatadores.

La cirugia no suele ser efectiva por tratarse de lesio-
nes distales y difusas, no pasibles de revascularizacion.

La presencia de lesiones isquémicas en las extremi-
dades en ausencia de enfermedad sistémica debe plan-
tear un posible diagnéstico de TAO tanto en hombres
como en mujeres, independientemente de la cuantia del
consumo de tabaco o incluso en su ausencia.

La TAO es una enfermedad infrecuente, agresiva y
de evolucién créonica que puede presentar compromiso

vascular sistémico. El patrén angiografico y la anato-
mia patolédgica son pilares diagnésticos fundamentales.
En los casos de compromiso cardiaco se deben descartar
otras causas de afeccién coronaria.
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Amiloidosis cardiorrenal: trasplante combinado
como opcion terapéutica

La amiloidosis define un grupo de enfermedades que
se caracterizan por el depésito extracelular de protei-
na fibrilar. Existen formas hereditarias y adquiridas.
Se diferencian por su patogénesis, expresion clinica y
prondstico. La amiloidosis AL (amiloidosis primaria
sistémica) es la mas frecuente.

Si bien es poco frecuente, la incidencia y la preva-
lencia de esta enfermedad han sido dificiles de estimar.
El promedio de edad al diagnéstico se encuentra en
alrededor de los 65 anos y solo un 10% se presenta en
menores de 50 afos.

En la forma AL, el depésito corresponde a cadenas
livianas monoclonales, asociandose en la mayoria de
los casos con una discrasia de células plasmaticas, rara
vez mieloma multiple. Es la amiloidosis mas grave por
su compromiso sistémico al depositarse las cadenas en
multiples 6rganos, lo que determina su falla en forma
progresiva. Todos los 6rganos pueden ser afectados.

El 6rgano mas frecuentemente comprometido es el
rinén, encontrandose amiloidosis renal en dos tercios
de los pacientes en el momento del diagndstico. Suele
expresarse con proteinuria, insuficiencia renal y sin-
drome nefrético.

La infiltracién miocardica se puede constatar en un
90% de los pacientes, expresandose clinicamente como
una miocardiopatia restrictiva con insuficiencia cardia-
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ca diast6lica en un 50% de los casos diagnosticados. Es
uno de los factores prondsticos mas importantes. Una
vez instaurada la insuficiencia cardiaca, la mediana de
sobrevida es de 4-6 meses. (1) Los pacientes fallecen
por insuficiencia cardiaca terminal, ya que suele tener
escasa respuesta al tratamiento médico, o por apariciéon
de arritmias ventriculares o bloqueos auriculoventricu-
lares, secundarios al dep6sito de amiloide en el sistema
de conduccion.

La piedra angular del tratamiento de la amiloido-
sis sistémica AL es la quimioterapia con trasplante
de médula 6sea o sin este. Existen varios esquemas
oncohematolégicos; sin embargo, hay una elevada
mortalidad relacionada con ellos y la respuesta clinica
se observa aproximadamente al ano. (1, 2)

Por dicho motivo, el trasplante de 6rganos s6lidos
(corazoén, rin6én) surge como tratamiento comple-
mentario/alternativo. Contintia siendo una opcién
discutida debido a multiples razones: escasa cantidad
de donantes, recurrencia de amiloidosis en el 6rgano
trasplantado y progresion de la enfermedad en el res-
to de los tejidos comprometidos. (2, 3) Sin embargo,
existen resultados alentadores respecto del trasplante
cardiaco precedido o seguido de esquemas inmunosu-
presores, o de trasplantes en tdndem (corazén-rindn,
rindén-corazon).

Presentamos el caso de un paciente de sexo mascu-
lino de 67 anos, sin antecedentes cardiovasculares o co-
morbilidades de importancia, que es derivado a nuestra
institucién para evaluacion de una insuficiencia renal
progresiva secundaria a amiloidosis renal, a pesar de
haber recibido tratamiento con rituximab.

Es evaluado por Servicio de Cardiologia por presen-
tar francos signos de insuficiencia cardiaca congestiva.
Al examen fisico, el paciente se encontraba en buen
estado general y en anasarca: edemas de miembros
inferiores hasta la raiz de los muslos, edema en zona
sacra, ascitis, derrame pleural y edema periorbitario.

El examen de laboratorio mostraba anemia leve
y disfuncién renal, con hemoglobina de 11,4 g/dl,
creatinina de 7,37 g/dl con una depuracién renal (por
mediciéon con método de MDRD) de 6 ml/min/1,73 m?.
El valor de pro-BNP fue mayor de 35.000 pg/ml y el de
troponina ultrasensible fue de 222 pg/ml. No presen-
taba alteraciones en el hepatograma, excepto por un
valor de FAL de 141 UI/L (punto de corte de 100). Orina
completa: densidad 1.015, pH 5, proteinas +++, con
presencia de cilindros hialinos y granulosos. El valor de
proteinas en orina de 24 horas fue de 8,34 g/24 h, o su
equivalente 4,39 g/L. Se obtuvo una banda monoclonal
en betaglobulina por proteinograma.

El derrame pleural bilateral se objetivo en la radio-
grafia de torax y el electrocardiograma mostraba ritmo
sinusal, con un eje de QRS desviado hacia la derecha
(+120°) e imagen de bloqueo completo de rama derecha
con microvoltaje (Figura 1).

Se realiz6 un ecocardiograma Doppler color trans-
toracico que presentaba caracteristicas compatibles
con amiloidosis: marcado engrosamiento parietal

con moderado deterioro global de la funcién sistélica,
patréon de llenado restrictivo, dilatacién biauricular,
hiperrefringencia en el miocardio junto con las velo-
cidades tisulares disminuidas (Figura 2; véase Video
en la pagina web).

Se completé la evaluacién cardiolégica con un ca-
teterismo derecho, realizado tras 3 litros de balance
negativo con diuréticos intravenosos, que presentaba
caracteristicas de sobrecarga hidrica: auricula derecha:
20 mm Hg; arteria pulmonar: PS 52, PD 20, PAM 35
mm Hg; presion capilar pulmonar: 22 mm Hg; volu-
men minuto: 4,3 L/min, indice cardiaco 2,5 L/min/m?;
unidades Wood: 3,6.

Por escasa respuesta a furosemida intravenosa,
se procede a hemodializar y ultrafiltrar, con pérdida
de 10 kg de peso. En este contexto, se discutio el caso
en ateneo multidisciplinario entre los Servicios de
Cardiologia, Hematologia, Nefrologia y los equipos
de trasplante cardiaco y renal. Se decidié posponer el
tratamiento oncohematolégico y dar curso a la evalua-
cién para el trasplante combinado cardiorrenal, pero el
paciente rapidamente progreso6 al shock cardiogénico
refractario al tratamiento médico y finalmente falleci6.

Fig. 1. Electrocardiograma de 12 derivaciones que evidencia ritmo
sinusal con eje en +120, bloqueo completo de rama derecha y
microvoltaje.

Fig. 2. Ventana apical en ecocardiograma transtoracico que muestra
marcado engrosamiento parietal con leve deterioro global de la
funcion sistdlica, patron de llenado restrictivo, dilatacion biauricular
e hiperrefringencia en el miocardio.
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Los pacientes que padecen amiloidosis AL se enfren-
tan a una patologia que tiene mal pronéstico cuando
existe compromiso cardiaco o cardiorrenal y para la que
adn no se cuenta con un tratamiento completamente
definido en los estadios avanzados.

A pesar del mal pronéstico que representa el com-
promiso miocardico, son pocos los trasplantes cardiacos
realizados con esta indicacion. (3-5) Como se menciond
previamente, existen limitaciones, como son la escasa
cantidad de donantes, la recurrencia de amiloidosis en
el 6rgano trasplantado y la progresién de la enfermedad
en el resto de los tejidos.

Larecurrencia de amiloide en el corazon se observé
en promedio a los 11 meses. (2) Esta progresion suele
verse en los pacientes que se someten a trasplante
cardiaco sin tratamiento adicional. (6) Por ello, luego
del trasplante cardiaco, se ha propuesto realizar tras-
plante autélogo de células madre (1, 3, 4) o tratamiento
quimioterapico, con buenos resultados. (1, 2, 6)

En cuanto a la afectacion extracardiaca, en general,
el trasplante suele efectuarse en pacientes con minimo
compromiso, situacién que es poco frecuente en la
amiloidosis AL. Se podria optar por realizar trasplantes
combinados para superar este inconveniente.

En la literatura solo se describen dos casos de
trasplante cardiorrenal en amiloidosis sistémica. (5,
7) Ambos en pacientes menores de 50 anos. En la ex-
periencia brasilena, el trasplante se realiz6 en forma
secuencial, primero el cardiaco y al ano el renal, sin
tratamiento oncohematolégico previo ni posterior. En
el caso francés, en cambio, en un paciente con com-
promiso miocardico, renal y gastrointestinal, tras un
intento fallido de quimioterapia se realiz6 trasplante
cardiorrenal simultaneo. En nuestro paciente, si bien
de mayor edad y con mayor compromiso sistémico, se
habia decidido intentar el trasplante de ambos érga-
nos en el mismo tiempo quirdrgico sin tratamiento
quimioterapico previo.

En conclusioén, los objetivos de la presentacion de
este caso clinico llevan a la necesidad de plantear el
trasplante cardiorrenal como opcién terapéutica en
aquellos pacientes que sufren esta enfermedad sisté-
mica cuando existe compromiso miocardico y renal,
solo o combinado con el tratamiento quimioterapico o
trasplante de médula 6sea, y la obligacién de adoptar
conductas terapéuticas agresivas con celeridad dado el
mal prondstico a corto plazo que presenta esta patologia
cuando ambos drganos se encuentran afectados.
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Displasia arritmogénica del ventriculo derecho:
desenmascarando la onda épsilon

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho
(DAVD) descripta por Fontaine y colaboradores (1) es
una miocardiopatia progresiva de etiologia desconocida
y de demostrada predisposicién genética. Afecta predo-
minantemente al ventriculo derecho (VD), provocando
el reemplazo del miocardio normal por tejido adiposo
o fibroadiposo. Se ha descripto una predisposicién fa-
miliar, corroborandose que en alrededor del 30% de los
pacientes se pueden identificar distintas alteraciones
genéticas responsables. (2)

Se describe el caso de una paciente a quien se le
diagnostic6 DAVD en base a distintos examenes com-
plementarios, haciendo hincapié en la utilidad de la
onda épsilon en el electrocardiograma.

Se trata de una paciente femenina de 19 anos, sin
antecedentes familiares o personales patoldgicos de
relevancia, que consulta en el Servicio de Emergencias
por palpitaciones con irradiacién al cuello de larga
data, asociadas con disnea clase funcional II-III y cia-
nosis periférica. A su ingreso presentaba un biotipo
brevilineo, se encontraba vigil, consciente, eupneica
y normotensa, con pulsos periféricos filiformes y sin
ingurgitacién yugular. A la auscultacion se encuentran
ruidos cardiacos ritmicos, hipofonéticos y un soplo pro-
tomesosistolico de intensidad 2/6 en foco tricuspideo.
El resto del examen fisico era normal. Los analisis
sanguineos no mostraron alteraciones significativas.
En la radiografia de térax se evidenci6 aumento del
indice cardiotoracico con borramiento de los surcos
que identifican a las distintas estructuras cardiacas. El
electrocardiograma mostré ritmo sinusal, con un eje a
90°, ondas P de amplitud aumentada (3 mV) melladas
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