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La amiloidosis cardíaca primaria fue 
descrita por primera vez en 18562T, Y 
desde entonces se la considera causa 
infrecuente de miocardiopatía 1-9, 11-18. 

La composición química de la sustancia 
amiloide es variada, habiéndose aislado 
diversas fracciones proteicas incluyendo 
gama y beta-globulinas, glicoproteínas, 
mucoproteínas y mucopolisacáridos en 
diferentes proporciones 22. A los colo- 
rantes clásicos (yodo, rojo Congo, meta- 
crornáticos) se añadieron en los últimos 
años, especialmente para el descubri- 
mien to de cantidades escasas de amiloi- 
de, 10s co1orantes fluorescente~ y el exa- 
men con microscopia de polarización 
en cortes teñidos con rojo Congo. Bajo 
microscopia electrónica se ha descubier- 
to que tiene una ultraestructura fibri- 
1ar típica, tanto en lo,s casos humanos 
como en los experimentales 23. Aunque 
1a causa de su formación y depósito to- 
davía se desconoce, existen indicios de 
que obedecería a una perturbación del 
metabolismo proteico resultante de un 
mecanismo autoinmune. lncluso en 1as 

form as familiares de la enfermedad se 
haIIó una proteína atípica en el suero 
de algunos pacientes 10. 

C1ásicamente se admiten una forma 
primaria y otra secundaria, aunque nin- 
guna clasificación es satisfactoria a cau- 
sa de que se desconoce su etiología. Ar- 
tificialmente se 1a subdividió en: ami- 
1oidosis primaria sistematizada 3, 4. 5, 6, 
11, 12, 13, 14, senilT, .familiar 10, localiza- 
da 24, 25, seudotumoral, asociada a neo- 
p1asias 26 y secundaria a supuraciones 
crónicas, tuberculosis, artritis reumatoi- 
de, colitis ulcerosa, lepra, pielonefritis 
crónica, osteomielitis, ete. Creemos que, 

a excepción de 1as formaciones secun- 
darias no es pO'sible rea1izar ninguna 
diferenciación entre eIIas. Esta comuni- 
cación se refiere a un caso de amiloido- 
sis primaria exclusivamente radicada en 
el miocardio ventricular, la cual fue 
descubierta casualmente en 1a necropsia. 

A. P., varón, 67 años, F. 15455. Ingres21 el 
6-VI-64 por arritmia de alta frecuencia. Desde 
7 dias antes acusaba disnea de esfuerzo de apa- 
rición brusca y frecuentes mareo;; con estado 
lipotimico pero sin pérdida de conciencia. Te- 
nia antecedentes de hipertensión arterial de 
4 años de evolución, diabetes y alcoholismo cró- 
nico. AI examen físico existia una frecuencia 
cardiaca de 150 por minuto, irregular. Los mi- 
dos cardiacos estaban alejados sin soplos ni 
otros fenómenos. La T. A. era de 160/11, la 
presión venosa sistémica de 9,2 cm y eI tiem- 
po codo-Iengua de 18". En ambas bases pulmo- 
nares se auscultaban rales finos congestivos. EI 
fondo de ojo era grado II. Un ECG al ingreso 
mostró fibrilación auricular rápida y un AQRS 
en -459. La fluoroscopia: agrandamiento bi- 
ventricular a predominio izquierdo, agranda- 
miento biauricular ligero y una aorta ancha 
y elongada. Se halló leucocitosis con neutro- 
filia, hiperglucemia e hiperazoemia (2 gr/mil). 
La eritrosedimentaciión era de 30 mm. Se pres- 
cribieron digital, diuréticos, antibióticos y car- 
dioversión electrónica. EI ritmo se normalizó 
y e] ECG posterior mostraba ritmo sinusal, 
hemibloqueo izquierdo anterior 33, extrasistolia 
auricular aislada y efecto digitálico (Fig. I). 
Diez días después y en plena compensación 
miocárdica presenta oclusión aguda a nivel de 
la arteria popHtea izquierda. Se realiza ]a des- 
obturación quirúrgica con buen flujo distal; 
SiR embargo, 24 horas después, una extensa 
trombosis obliga a la amputación supracondílea. 
Posteriormente se comp]ica con cistopielitis 
aguda postsondeo vesical falleciendo en uremia 
(5 gr/mil) 68 días después del ingreso. 

El estudio macroscópico se resume en las 
figuras 2, 3 Y 4. EI examen histopatológico de- 
rnostró, entre las fibras miocárdicas, el depó- 
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Fig. I. - ECG mostrando ritmo sinusal de 75 

por min., hemibloqueo de la rama anterior iz- 

quierda (Resenbaum), ST-T digitálico y extra- 
sistolia auricular aislada tiempo después de la 

cardioversión electrónica. 

Fig. 5. - Hematoxilina-eosina 320 x. Anillos de 
amiloide rodeando alas miofribrillas que en 

ocasiones provocan atrofias de estas. 

Fig. 6. - Rojo Congo, 100 x. Material intensa- 

mente positivo adoptando la imagen de anillos 
perifri bilares. 

sito de una sustancia acidófila homogénea que 

se teñía de rosa con eosina y de azul con el 

tricr6mico. Era PAS positiva. metacromática 

y débilmente positiva con la técnica del rojo 

Congo. Se disponía alrededor de las fibras en 

Corma de anillo y otras veces en forma de ma- 

sas en el intersticio del músculo cardíaco. El 

depósÍlo de esta sustancia provocaba fenóme- 

nos degenerativos y necrobiosis de diversas fi- 
bras miocárdicas. En otras zonas sé' observaba 

hipertrofia miocelular. En el Testa del sistCl\la 

cardiovascular no se halló amiloide, la cual es- 

taba exclusivamente radicada en ambos ven- 

trÍCulos (Fig. 5 Y 6). 
Las arterias coronarias denotaban discreta 

fibrosis de la íntima con conservación de la 

media. El pericardio era normal y el subendo- 
cardio con ligera esclerosis. En los pulmones 
existían esclerosis arterial, infarto hemorrágico 
reciente y una bronconeumonía abscedada. En 
los riñones pielonefritis aguda ascendente y ne- 
frosclerosis. En el hígado hepatosis grasa y en 
el cerebro arteriosclerosis. El bazo era normal. 
No se observó depósito amiloide en el músculo 
esquelético, lengua, enda, piel, intestino, recto, 
tiroides, ni en las demás vísceras. 

DISCUSION 

En la amiloidosis cardíaca primaria 
el mioicardio está más frecuentemente 
comprometido que las demás estructu- 
ras del corazón, y tanto las aurículas 
como los ventrículos pueden contener 
depósitos nodulares 0 difusos 28. Sin em- 
bargo, el peri y epicardio también se 

afectan, y el endocardio parietal se in- 

filtra, en la mayoría de los casos, en 
forma de depósitos subendocárdicos. 
Por otra parte, la infiltración amiloide 
valvular se halló en el 38 % de los 

casos 6; generalmente es ligera, aunque 
a veces se producen nódulos de I a 

3 mm. tanto en el anillo como en el 

borde de las valvas '8. La válvula mi- 
tral es la más afectada 2\ pudiendo pro- 
ducirse fenómenos embólicos sistémi- 

cos a partir de estas lesiones valvulares 
verrucosas. 

El compromiso de las arterias coro- 
narias incluye alas median as y peque- 
ñas, arteriolas y capilares. Usualmente 
esta enfermedad provoca agrandamien- 
to canlÍaco de ligero a intenso e insufi- 
ciencia global progresiva. A veces simu- 
la una pericarditis crónica constricti- 

va 15. 

La amiloidosis primaria localizada es 

capaz de presentarse exclusivamente ra- 
dicada en un solo órgano: pulmones 24, 

tiroide 25, corazón 30, 3\ etc. De acuerdo 
con los casos publicados parecería que 
las form as seniles primarias tienen ma- 
yor tendencia a ser monotópicas e in- 
cluso a localizarse en determinadas re- 
giones de un mismo órgano, como ocu- 
rrió en el paciente A. P. 

El diagnóstico de amiloidosis cardía- 

ca primaria 17, 32 depende de que el mé- 
dico reconozca la posibilidad de esta 

enfermedad en pacientes de más de 45 

años con insuficiencia cardíaca progre- 
siva inexplicada, asociada con alguna 
evidencia extracardíaca de ella, pues 

otros órganos de la economía también 
pueden contenerla: lengua, esófago. 



510 grs. 
Norn\al. 
Color rojo. Consistencia aumentada. 
Hipertrofia biventricular sin lesiones foeales. 
Normal. 

Aterosderosis grado II de la deseendiente 
anterior y circunfleja izquierda. 
Aterosderosis grado I de la cireunfleja 
dereeha. 
Ateromatosis grado IV. Dilatación fusiforme 
de aorta abdominal. 
Normal. 
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Caracteres Pared Cåmaras de Capacidad Amiloide 
Entrada y Salida 

Aurícula Dilatada Normal Aumentada No 
Izquierda 
Aurícula Normal Normal Normal No 
Derecha 
V entríCtllo Hipertrofia 1,8 em 6-8,5 em Disminuida Si 

Izquierdo 
V entrículo Hipertrofia 0,6 em 8-8,5 em Normal Si 

Derecho 
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NECROPSIA 
SISTEMA VALVULAR CARDIACO 

Perímetro Suficiencia Caracteres 

Mitral 10,5 em Normal Lipoidosis 

Tricúspide 12 em Normal Normal 
Aórtica 8 em Insuficiencia Lipoidosis 

+ 

Pulmonar 6 em Normal Normal 
FIGURA 4 

piel, pulmones, intestino delgado, rec- 

to, tiroides, encía, músculo esquelético 

y nervios periféricos son las localizacio- 
nes más comunes. 

El diagnóstico confirmatorio se ob- 
tiene por biopsia de algún órgano acce- 
sible; pero si el amiloide está deposi- 

tado exclusivamente en el corazón, sólo 

la biopsia miocárdica20 descubrirá la 
-causa. Este método en la actualidad 10 

utilizamos en caso de miocardiopatía 
aislada de origen oscuro no diagnostica- 
hIe por otros medios 19. 

RESUMEN 
Se presenta un easo de amiloidosis eardiaea 

primaria exclusivamente radieada en eI mioear- 
-dio ventricular. Se discute brevemente y se con- 

Cuerdas 
Tendinosas 
N ormales 
N ormales 

Amiloide 

No 
No 
No 

No 

cluye en 10 dificil del diagnóstico en vida si 

no se emplean métodos biópsicos sobre 1a pro- 
pia fibra miocárdiea. 
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