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Resumen

La amiloidosis cardiaca (AC) es una enfermedad con mal pronéstico si el tratamiento no se inicia de forma tempra-
na, por lo que una de las asignaturas pendientes en esta enfermedad consiste en realizar un diagnéstico precoz. El
electrocardiograma (ECG) es una prueba diagnéstica de bajo costo y amplia disponibilidad que nos permite sospe-
char esta enfermedad, dado que resulta normal en < 5% de los pacientes. El hallazgo clésico es la presencia de bajos
voltajes en relacién con la gran hipertrofia que se observa en las pruebas de imagen, asi como el conocido patrén de
pseudoinfarto. Ambos hallazgos son més frecuentes en el subtipo de amiloidosis por cadenas ligeras, que era el mas
frecuentemente diagnosticado en el pasado. Sin embargo, con la expansién del diagnéstico no invasivo del subtipo
a transtiretina, su identificaciéon ha crecido de forma exponencial y se convirti6 en el mas diagnosticado con mas
frecuencia en nuestro medio. Se debe prestar especial atencién a todos estos hallazgos electrocardiograficos, con el
fin de que esta prueba diagndstica de sencilla obtencién pueda contribuir de forma importante a la sospecha y al
diagnéstico precoz de la AC.
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The electrocardiogram in cardiac amyloidosis: a weapon for the
diagnosis suspect of this disease
Abstract

Cardiac amyloidosis (CA) is a serious disease with a poor prognosis if treatment is not started early, so one of the
pending issues in this condition is to make an early diagnosis. The electrocardiogram (EKG) is an inexpensive and
widely available diagnostic test that can offer differential data when suspecting this disease, being normal in < 5%
of these patients. The classic EKG finding is the presence of low voltages in relation to the large hypertrophy seen on
imaging tests, as well as the well-known pseudoinfarct pattern. Both findings are more frequent in the light chain
subtype of CA, which was the most frequently diagnosed in the past. However, with the growth of noninvasive diag-
nostic tests, the identification of the transtyretin subtype has grown exponentially, becoming the most frequently
diagnosed in our setting. Special attention should be paid to all these electrocardiographic findings, so that this
simple diagnostic test can make an important contribution to the early suspicion and diagnosis of CA.
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O electrocardiograma na amiloidose cardiaca: uma arma para
a suspeita diagndstica desta doenga

Resumo

A amiloidose cardiaca (AC) é uma doenga grave com um mau prognéstico no caso de ndo se iniciar tratamento de
forma precoce, pelo que a necessidade de um pronto diagnéstico é imperiosa. Quando se suspeita desta doenga, o ele-
trocardiograma (ECG) é um teste de diagnéstico pouco dispendioso e disponivel em todo o mundo, que pode fornecer
dados discriminativos importantes, sendo normal em menos de 5% dos casos. O achado classico do ECG é a presenca
de baixas voltagens em relag¢io a grande hipertrofia vista na imagem, bem como o conhecido padrao de pseudoinfarte.
Ambos os resultados sdo mais frequentes no subtipo a cadenas ligeras, o mais frequentemente diagnosticado no pas-
sado. No entanto, com o aumento dos testes de diagndstico ndo-invasivos, o diagndstico ddo subtipo a transtirretina,
o mais cresceu de forma exponencial, tornando-se o mais frequentemente diagnosticado no nosso meio. Deve ser dada
especial atengao a todos estes achados eletrocardiograficos ja que esta prova de diagnéstico de facil obtengio pode

contribuir de forma importante para a suspei¢io de diagnostico precoce de AC.
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:Qué aporta este estudio al conocimiento actual?
El electrocardiograma ha sido una prueba diagnés-
tica utilizada de forma clédsica en el diagndstico de
la amiloidosis cardiaca. Sin embargo, y pese a que
las pruebas diagndsticas de esta enfermedad han
avanzado de forma significativa durante los tulti-
mos anos, es escasa la literatura que resuma los
diferentes hallazgos electrocardiograficos encon-
trados. Por ello, este trabajo pretende arrojar luz
en este campo, resumiendo de forma ordenada las
diferentes alteraciones que se pueden encontrar y
facilitar la sospecha diagndstica.

Introduccién

La amiloidosis es una enfermedad caracterizada
por el depédsito extracelular de proteinas fibrilares
en diferentes érganos del cuerpo humano®. Esta
enfermedad provoca, por tanto, sintomatologia di-
versa, incluyendo manifestaciones neurolégicas,
musculares, etc., y puede causar también afecta-
cién cardiaca por infiltracién del miocardio y del
sistema de conducciéon®?. Se han descrito més de

30 proteinas que se pueden agregar en forma de
amiloide, de las que inicamente 9 se acumulan en
el miocardio y, en consecuencia, pueden provocar
la enfermedad conocida como amiloidosis cardia-
ca (AC)®. Sin embargo, méas del 98% de la AC es
provocada por el dep6sito de dos proteinas: cadenas
ligeras de inmunoglobulina producidas por células
plasmaticas clonales en la médula 6sea (AC-AL)
y transtiretina (AC-TTR), también conocida como
prealbiimina, que se produce mayoritariamente a
nivel hepatico, cuyo origen puede ser hereditario
(AC-TTRv) o esporadica o wild type (AC-TTRwt)®.
Clasicamente se ha considerado la forma AL la més
frecuente en los paises desarrollados; sin embargo,
el envejecimiento de la poblacién y el uso creciente
de técnicas diagnésticas no invasivas ha conducido
a que el tipo ATTR sea el diagnosticado con mas
frecuencia en nuestro medio en la actualidad®.

El tratamiento de la AC ha evolucionado de
forma importante durante los dltimos afios y se
dirige de forma especifica en funcién del tipo de
proteina depositada.
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La AC-AL puede manifestarse como un cuadro
de insuficiencia cardiaca (IC) con fraccién de eyec-
ci6n preservada o deprimida, de instauracion pro-
gresiva o, menos frecuentemente, de forma aguda
con una presentacion similar a una miocarditis,
pudiendo derivar incluso en un shock cardiogéni-
co™. El tratamiento de esta entidad va dirigido a
la eliminacién de las células plasmaticas monoclo-
nales, y se basa en un esquema de quimioterapia
combinado y, en ciertos pacientes, un trasplante
autoblogo de células madre, con el objetivo de dis-
minuir la carga de cadenas ligeras libres®. La
AC-TTR se presenta cldsicamente como un cuadro
de IC con fraccién de eyeccién preservada. El tra-
tamiento especifico modificador de la enfermedad
se centra en silenciar y estabilizar la produccion
de transtiretina, asi como eliminar el amiloide de
los tejidos en los que se ha depositado®. En ambos
casos, el diagnéstico precoz de la enfermedad es
clave para poder instaurar el tratamiento en un
estadio temprano y, de esta manera, poder mejorar
el prondstico de estos pacientes, ya que cuando el
diagnostico se retrasa, el prondstico es infausto®.

Cuando se sospecha esta enfermedad, se solici-
tan pruebas diagnésticas, como el SPECT y los test
hematoldgicos (resultado el primero positivo en pa-
cientes con AC-ATTR y el segundo alterado en pa-
cientes con AC-AL). Posteriormente, y en funcién
de los resultados de estas pruebas, se necesitara
un diagnéstico de confirmacién con biopsia o, en el
caso de la AC-ATTR, se puede llegar al diagnésti-
co con las pruebas no invasivas®. Sin embargo, es
importante destacar que las pruebas diagnésticas
solamente se llevaran a cabo ante la sospecha de
la enfermedad; el retraso en esta sospecha es la
asignatura pendiente en estos pacientes®. Es por
ello que el documento de consenso para el diagnés-
tico de la AC de la European Society of Cardiology
ha incluido unas banderas rojas (red flags) que nos
deben hacer sospechar de la presencia de AC y, por
ende, realizar las pruebas diagnésticas especificas
para esta enfermedad. Dentro de estas red flags se
incluyen datos clinicos (como la polineuropatia o
sindrome del tunel carpiano bilateral), analiticos
(como elevaciéon desproporcionada del NT-proBNP
para el grado de IC), de imagen (hipertrofia con pa-
trén moteado del miocardio en la ecocardiografia),
asi como electrocardiograficos®. El signo electro-
cardiografico clésico es la presencia de bajos volta-
jes, pese a hipertrofia ventricular marcada en las
pruebas de imagen, fue descrito por primera vez
por Carroll et al. en 198219,

El electrocardiograma (ECG) es una prueba
de bajo costo, facil acceso y disponible en todo el
mundo, que se realiza a pie de cama a la gran ma-
yoria de los pacientes que consultan por signos y
sintomas de IC. E1 ECG resulta normal en menos
del 5% de los pacientes con AC®. Debido a que la
bibliografia centrada en los hallazgos electrocar-

diograficos de esta enfermedad es escasa, el obje-
tivo del presente trabajo fue realizar una revisién
bibliografica minuciosa para recoger las principa-
les alteraciones del ECG en estos pacientes, con el
fin de aumentar el grado de sospecha diagnéstica
de esta enfermedad y, de esta manera, mejorar el
prondstico de los pacientes.

Revision del tema

Las alteraciones electrocardiograficas en la AC
se producen como consecuencia de la infiltracién
miocardica y del tejido de conduccién por material
amiloide™, En estudios cldsicos de anatomia pa-
tolégica en pacientes con AC se han descrito de-
positos de amiloide en el intersticio miocardico y
pared de pequenos vasos de la pared auricular y
ventricular, asi como fibrosis del tejido de conduc-
cién cardiaco® 12, Debido a la afectacién extensa
de esta enfermedad, que puede provocar alteracio-
nes de la conduccién eléctrica en todas las cama-
ras cardiacas, se describiran de forma ordenada
las principales alteraciones electrocardiograficas
que se han descrito con el objetivo de facilitar la
comprensién del articulo de revision.

Alteraciones del QRS

La presencia de voltajes del QRS desproporciona-
damente bajos para el grado de hipertrofia ven-
tricular ha sido el hallazgo clasicamente descrito
como tipico de la AC. En el primer trabajo que se
describi6 este hallazgo se utilizé un indice entre el
voltaje del QRS y la masa ventricular izquierda ob-
jetivada mediante ecocardiografia®. Sin embargo,
debido a que la obtencion de este indice podria di-
ficultar la deteccién de estos pacientes en la prac-
tica clinica habitual, los trabajos mas recientes
han utilizado criterios exclusivamente electrocar-
diograficos que facilitarian la detecciéon de forma
rapida de esta alteracion y, por tanto, sospechar de
forma temprana la enfermedad.

Existen varios criterios utilizados en los diferen-
tes trabajos publicados recientemente. El que se
utiliza de forma méas amplia consiste en detectar
un voltaje < 0,5 mV (£ 5 mm en un ECG realizado
a velocidad normal [25 mm/s] y con una amplifica-
ci6on normal [10 mm/mV]) en todas las derivaciones
de los miembros (figura 1)?319, La prevalencia de
bajos voltajes teniendo en cuenta este criterio va-
ria entre los diferentes estudios entre el 30 y el
70% de los pacientes con AC?1319 La variacién tan
amplia entre los diferentes estudios, tanto para
este criterio como para el resto que se comentaran
a continuacion, surge en el porcentaje de pacientes
incluidos con AC-AL y AC-ATTR. Se ha visto de
forma consistente que la prevalencia de bajos vol-
tajes es superior en los pacientes con el subtipo AL
que en aquellos con el subtipo ATTR. Se hipotetiza
que esta diferencia puede ser provocada por la ma-
yor prevalencia de edema miocardico, secundario
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Figura1. Electrocardiograma (ECG) de un paciente con amiloidosis cardiaca (AC) obtenido a velocidad y amplificaciéon
estandar (25 mm/s y 10 mm/mV).

Se objetivan dos hallazgos tipicos de AC: bajos voltajes definidos por una amplitud del QRS < 0,5 mV (< 5 mm en
un ECG a velocidad y amplificacién estandar) en todas las derivaciones de miembros (I, II, ITI, aVR, aVL y aVF) y

fibrilacién auricular.

a inflamacién, en los pacientes con AC-AL, que se
ha demostrado en estudios realizados con reso-
nancia magnética cardiovascular (RMC)@. Este
edema justificaria, ademds, la asociacién entre los
bajos voltajes y otros hallazgos que sugieren una
enfermedad més avanzada, como: la edad m4s jo-
ven, una peor clase funcional de la NYHA, valores
de péptidos natriuréticos mas elevados, un grosor
mayor del ventriculo izquierdo (VI) y una disfun-
cién ventricular derecha méas marcada®. Otros
criterios utilizados hacen referencia al voltaje del
QRS en las derivaciones precordiales. Dentro de
estos, destacan el uso de criterios de Sokolow para
bajo voltaje, definido como la suma de la onda S en
V1 miés la onda R en V5 0 V6 < 15 mm (figura 2);
asi como la presencia de voltajes <1 mV (< 10 mm
en un ECG realizado a velocidad y amplificacién
estandar) en la totalidad de las derivaciones pre-
cordiales. Estos criterios también han sido amplia-
mente utilizados en la literatura®'+1619  Aquellos
estudios en los que se reporta la prevalencia de ba-
jos voltajes del QRS en pacientes con AC de acuer-
do con los diferentes criterios, se ha visto que el
criterio de Sokolow es mds sensible que el criterio
de las derivaciones de miembros, objetivando una

prevalencia de este hallazgo entre el 60 y el 70%
de los pacientes con AC*!»_ Egs de gran importan-
cia destacar que estos hallazgos no solamente nos
pueden ayudar a un diagnéstico temprano de la
enfermedad, sino que se han asociado con eventos
adversos cardiovasculares?, asi como con morta-
lidad cardiovascular®® y global®®.

Otra alteracién del QRS en los pacientes con AC
ampliamente descrita en la literatura e incluida
en las red flags del documento de consenso de la
ESC es el denominado patrén de pseudoinfarto®.
Este patrén se define como una onda Q patolégica
(1/4 de 1la amplitud de la onda R) o morfologia QS
en 2 derivaciones contiguas en ausencia de cardio-
patia isquémica, bloqueo de rama izquierda del
haz de His (BRIHH) y alteraciones de la contracti-
lidad segmentaria del VI (figura 3 y 4)@15192)_ Este
hallazgo podria llevar inicialmente a una sospe-
cha errénea de enfermedad coronaria en estos pa-
cientes®. En la mayoria de los estudios, la preva-
lencia de este hallazgo varia entre el 30 y el 60%
de los pacientes con AC, es mas frecuente en las
derivaciones de la cara anterior®'>'%2)  Adem4s,
este hallazgo se ha asociado con la presencia de
bajos voltajes y de igual manera es més frecuente
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Figura 2. Representacion del criterio de Sokolow de bajos voltajes en derivaciones precordiales.

Se define como una suma de la onda S en V1 més la onda R en V5 0 V6 menor de 15 mm en un electrocardiograma
realizado a velocidad y amplificacién normales (25 mm/s y 10 mm/mV).
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Figura 3. Patrén de pseudoinfarto en un electrocardiograma de un paciente con amiloidosis cardiaca.

Este patron se define como una onda Q patoldgica (1/4 de la amplitud de la onda R) o patrén QS en al menos 2
derivaciones contiguas en la ausencia de bloqueo de rama izquierda, cardiopatia isquémica o alteraciones de la

contractilidad segmentaria en pruebas de imagen. En esta imagen se aprecia una morfologia QS en las derivaciones
V1, V2y V3.
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Figura 4. QRS fragmentado en ECG de una paciente con amiloidosis cardiaca (AC).

Este hallazgo electrocardiografico se define como la presencia de un patrén RSR’, incluyendo la presencia de una
onda R adicional, notch de la onda R, notch de la pendiente descendente o ascendente de la onda S o la presencia de
>1 R’; en dos derivaciones contiguas correspondientes al territorio de una arteria coronaria. En este caso se objetiva
un patrén rSR’ precedido de una onda Q en la derivacién III (flecha blanca) y un notch en la pendiente descendente
de la onda R en la derivacién aVF (flecha negra), con lo que se cumpliria el criterio de fragmentaciéon del QRS. Ade-
mas, como otro hallazgo tipico de AC se objetiva el patrén de pseudoinfarto con una morfologia QS en V1-V3.

en AC-AL, probablemente también como conse-
cuencia de la presencia de edema miocardico>1629,
Aunque no se ha estudiado en tantos trabajos su
valor prondstico, se ha descrito una disminucién
de la supervivencia en pacientes con AC-AL y pa-
trén de pseudoinfarto con respecto a una cohorte
de pacientes con la misma enfermedad, pero sin
este hallazgo electrocardiografico®.

Es razonable pensar que la fibrosis del sistema
de conducciéon puede llevar al desarrollo de blo-
queos de rama en los pacientes con AC. Sin em-
bargo, este hallazgo no se encuentra con tanta
frecuencia en esta poblacién. El bloqueo de rama
derecha del haz de His (BRDHH) aparece entre un
7y un 21% de los pacientes con AC, es ligeramente
mas frecuente que en la poblacién sin esta enfer-
medad®®1212329  No obstante, el BRIHH aparece
con menos frecuencia en pacientes con AC (< 5%
en la mayoria de los estudios), sin diferencias sig-
nificativas en la prevalencia entre estos pacientes
y controles sin la enfermedad®®'?. La presencia
de estos hallazgos no varia de manera significati-
va entre los dos subtipos mas frecuentes de AC,
pero se ha descrito una mayor duracién del QRS en
pacientes con AC-ATTR, lo que refleja una mayor
enfermedad del tejido de conduccién infrahisiano
en estos pacientes®-??, La presencia de QRS ancho
en pacientes con AC se ha asociado con la inciden-
cia de bloqueo auriculoventricular (BAV) avanza-

do durante el seguimiento®’. Cabe resaltar que la
prevalencia de bajos voltajes en aquellos pacientes
con QRS ancho es menor y, de hecho, el criterio de
Sokolow no ha demostrado ser util en este subtipo
de pacientes, por lo que en estos casos se recomien-
da realizar el indice entre el QRS y el grosor de
la pared del VI para la correcta valoracion de la
presencia de bajos voltajes®®.

Otra alteraciéon del QRS que ha sido menos des-
crita en la literatura, pero que se ha asociado con
mortalidad en pacientes con AC-AL, es la presen-
cia de un QRS fragmentado, que también se ha re-
lacionado fisiopatolégicamente con la fibrosis mio-
cardica que produce esta enfermedad®”. En este
estudio, el QRS fragmentado se definié como la
presencia de patrén RSR’ con o sin ondas Q, inclu-
yendo la presencia de una onda R adicional, notch
de la onda R, notch de la pendiente ascendente o
descendente de la onda S o la presencia de > 1 R’,
en dos derivaciones contiguas correspondientes al
territorio de una arteria coronaria (figura 4)¢?. En
la poblacién de 264 pacientes con AC-AL, de este
estudio, este hallazgo ECG se encontré en un 28%
de estos. Teniendo en cuenta la prevalencia y su
asociacion con mortalidad, es importante tener en
cuenta este hallazgo al valorar el ECG de los pa-
cientes con AC.

El angulo QRS-T es el obtenido entre las direc-
ciones de despolarizacion y repolarizacion eléctrica
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ventricular, y se obtiene como la diferencia entre
el vector del QRS y de la méxima T en el plano
frontal®. El aumento de este dngulo representa
una alteracién estructural cardiaca, asi como he-
terogeneidades eléctricas que dan lugar a cambios
de la direccién de repolarizacién®®. Se considera
normal hasta 100°, y su aumento ha demostrado
ser un marcador de inestabilidad eléctrica en la
poblaciéon general, por lo que es un predictor de
muerte suibita de causa arritmica®. Se cree que
la infiltracién del miocardio por amiloide deberia
provocar un cambio en la direccién de la repola-
rizacién, con lo que se aumentaria este angulo
QRS-T. Se ha demostrado en un trabajo que es un
hallazgo frecuente en pacientes con AC-AL (més
de la mitad de los pacientes de este estudio tenian
un angulo > 100°) y, ademads, se ha asociado con
mortalidad en el andlisis multivariable, por lo que
es un parametro electrocardiografico interesante a
tener en cuenta en estos pacientes®?.

Arritmias ventriculares

Aunque la informacién es escasa y no se incluyen
dentro de las red flags del documento de consenso
de la ESC, las arritmias ventriculares son relati-
vamente frecuentes en la AC y tienen implicacién
prondstica®. La mayoria de literatura a este res-
pecto ha sido realizada en pacientes con AC-AL,
en los que la presencia de arritmias ventriculares
como las extrasistoles ventriculares y la taquicar-
dia ventricular no sostenida aparecian en alrede-
dor de un 70% de los pacientes monitorizados me-
diante telemetria®39. En dos trabajos en los que
se le realiz6 estudio electrofisiolégico a pacientes
con AC, se logré inducir taquicardia ventricular
monomorfica en 2 (11%) y 4 (16%) pacientes, res-
pectivamente®>3®, Sin embargo, el implante de
desfibrilador en estos pacientes es controvertido,
debido a que ninguin estudio ha demostrado que
aporte un beneficio en la mortalidad en pacientes
con AC, que el ritmo de parada cardiorrespiratoria
més frecuentemente encontrado es la disociacién
electromecdnica y al mal prondstico de la enferme-
dad®b.

Alteracion de la conduccién auriculoventricular

Las alteraciones de la conduccién auriculoventri-
cular (AV), en forma de enlentecimiento de esta e
incluso bloqueos avanzados, son un hallazgo clasi-
co en la AC, también incluido en las red flags elec-
trocardiogréaficas para sospechar el diagnéstico de
esta enfermedad en el documento de consenso de la
ESC®. De hecho, los trabajos que han realizado es-
tudios electrofisiolégicos en pacientes con AC han
demostrado la prolongacién del intervalo HV > 55
ms (un parametro que refleja la conduccién infra-
hisiana) en practicamente todos los pacientes con
esta enfermedad®39, Se ha demostrado en diver-
sos registros que la incidencia de estas alteracio-

nes es superior en pacientes con AC-ATTR que en
aquellos con AL(617213D_ Una explicacién plausible
para que las alteraciones de la conduccién ocurran
mas frecuentemente en pacientes con AC-ATTR
es la propia evolucién de esta enfermedad, lenta y
progresiva hacia una cardiopatia terminal, facili-
tando la fibrosis progresiva del sistema de conduc-
cién y, por tanto, mayores alteraciones a este nivel;
al contrario que la AC-AL, que por la toxicidad de
las cadenas ligeras puede provocar un cuadro si-
milar a una miocarditis, sin que dé tiempo al desa-
rrollo de alteraciones de la conduccién AV1637D, En
esta misma linea también se ha demostrado que
la necesidad de implante de marcapasos es muy
superior en pacientes con AC-ATTR®V.

Debido a la asincronia en la contraccién miocar-
dica propia de esta enfermedad en relacién con las
alteraciones de la conduccién previamente comen-
tadas, se ha estudiado el uso de resincronizacién
en estos pacientes en comparacion con marcapasos
convencional. Se objetiv6 una mejoria en diversos
parametros clinicos y de imagen en una cohorte de
pacientes con AC-ATTR®®,

Cabe resenar que en un estudio de dispositivo
Holter implantable llevado a cabo en 20 pacientes
con AC-AL, el hallazgo objetivado en la gran ma-
yoria de los pacientes en el momento de su muerte
era una marcada bradicardia, normalmente cau-
sada por bloqueo AV completo, que podria haber
llevado a una descompensacion cardiaca y que esto
provocase la muerte de estos pacientes®,

Alteracién de la conduccién auricular y
disfuncién sinusal

Mientras que las alteraciones en la conduccién AV
son muy frecuentes en pacientes con AC, la inci-
dencia de disfuncién sinusal en estos pacientes es
mucho menor, no se conoce de manera adecuada la
correlacién fisiopatolégica que justifica este hallaz-
go®), De hecho, en un trabajo en el que se realizé
un EEF a 25 pacientes con AC-AL, se objetiv un
tiempo de recuperacién del nodo sinusal normal en
un total de 22 pacientes (88%), lo que apoya la teo-
ria de que la funcién sinusal suele verse respetada
en esta enfermedad®®. Sin embargo, la presencia
de bloqueo interauricular, que se reconoce en el
ECG como una duracién de la onda P > 120 ms
con un patrén bifdsico en cara inferior en el caso
de bloqueos avanzados (figura 5), se ha objetivado
hasta en un 27% de pacientes con AC-ATTR en un
trabajo recientemente publicado®?. Este hallazgo
ECG parece ser secundario a un bloqueo completo
del haz de Bachmann y se ha relacionado con la
presencia de arritmias supraventriculares como la
fibrilacién auricular (FA), aparece con mayor fre-
cuencia en pacientes con ictus emboélico®?. El ele-
vado riesgo cardioembdlico de los pacientes con AC
es bien conocido. Son necesarios més estudios para
conocer el valor de este hallazgo como marcador
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Figura 5. Bloqueo interauricular avanzado.

Este ECG muestra un bloqueo interauricular avanzado, que se reconoce como una duracién de la onda P > 120 ms con
morfologia bifdsica en cara inferior (flechas blancas). Este hallazgo se cree que es secundario a un bloqueo completo
del haz de Bachmann y se encuentra més frecuentemente en pacientes con amiloidosis cardiaca.

precoz de riesgo cardioembdlico en estos pacientes.

Como curiosidad, cabe resaltar en este aparta-
do el clasicamente denominado atrial standstill o
parada auricular. Este fendmeno se corresponde
con una ausencia de actividad eléctrica auricular
(ausencia de ondas p, f o F en ECG de superficie y
ausencia de electrograma auricular medido de for-
ma invasiva), asi como de la contraccién de dicha
camara, que ha sido descrito en casos de AC como
consecuencia del propio infiltrado de amiloide, que
comporta una pérdida muscular en la pared auri-
cular®.

Arritmias auriculares

Se cree que los mecanismos que generan arritmias
auriculares en estos pacientes son de origen mul-
tifactorial. La infiltraciéon del miocardio causa en-
grosamiento de la pared auricular y ventricular, lo
que genera una alteracién de la relajacion y, como
consecuencia, un llenado restrictivo durante la
didstole®?. De tal manera, tanto la propia infiltra-
cién de amiloide en la pared auricular como la ele-
vacion en las presiones de llenado ventricular pre-
disponen a estos pacientes a sufrir FA (figura 1) y
otras arritmias auriculares®*?, La prevalencia de
FA es mayor en el subtipo ATTR, llega a una pre-
valencia entre el 55 y el 60% de los pacientes con
este subtipo de la enfermedad, mientras que en los
pacientes con AC-AL la prevalencia es menor del
30%@*, Se ha asumido que la mayor prevalencia
de FA en los pacientes con AC-ATTR es debida a

que este subtipo suele aparecer en pacientes mas
mayores (sobre todo la wild type, que a su vez es en
la que existe mayor prevalencia de esta arritmia) y
se desarrolla como una cardiopatia infiltrativa cré-
nica, con la consiguiente elevacién de las presiones
de llenado ventricular y dilataciéon de cavidades
auriculares que facilitan esta arritmia®?. Se ha ob-
servado que los predictores independientes de de-
sarrollo de FA en los pacientes con AC son la edad,
el tamano auricular izquierdo y la presencia de
enfermedad renal secundaria a la enfermedad“?.

Conclusiones

La AC es una enfermedad de mal pronéstico, cuya
principal asignatura pendiente es la sospecha y el
diagnéstico precoz, que permita la instauracién
del tratamiento adecuado segtn el subtipo al que
nos enfrentemos. Debido a que la presentacion es
similar a otras cardiopatias que causan IC con
fracciéon de eyeccion preservada, es importante de-
tectar red flags que nos permitan sospechar esta
enfermedad de manera temprana. En este terre-
no entra el ECG, como arma diagnostica de bajo
costo y amplia disponibilidad que nos puede hacer
sospechar esta enfermedad (tabla 1). El hallazgo
electrocardiografico clasico son los bajos voltajes
en relacién con la gran hipertrofia que se objetiva
en el ecocardiograma, asi como el denominado pa-
trén de pseudoinfarto; ambos son mas frecuentes
en el subtipo AL. Con el uso cada vez mas exten-
dido de pruebas diagndsticas no invasivas, el sub-
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Tabla 1. Principales alteraciones electrocardiograficas en la amiloidosis cardiaca.
AC (%) AL ATTR
<5 mm en derivaciones de miembros 30-70 ™t ™
Bajos
+
voltajes Onda S V1 ?élijoiv\v])yve <15 mm 60-70 ™ ™
QRS
Alteraciones QRS <10 mm derivaciones precordiales 15 ™ T
Onda Q patolégica O,QS en 2 c?erivaciones contiguas 30-60 M1 £
(patrén pseudoinfarto)
Bloqueo completo de rama derecha 7-21 T T
Arrlitmlas Extrasistoles/Taquicardia ventricular no sostenida > 50 ™t L3
ventriculares
Alteracion de la .
conducecion AV Bloqueo AV de cualquier grado 60-70 ™ ™M
Arf‘ltmlas Fibrilacién auricular 55-60 T M
auriculares
Se enmarcan con rojo las casillas en aquellas alteraciones reconocidas como red flags por el documento de
consenso de la ESC(4). AV: auriculoventricular; AC: amiloidosis cardiaca; AL: cadenas ligeras de inmuno-
globulina; ATTR: transtiretina.
*Mayor duracién del QRS en pacientes con AC-ATTR.
**No existe literatura suficiente en esta poblacién.

tipo ATTR ha pasado a ser el méas frecuentemente
diagnosticado en nuestro medio. En este, hallaz-
gos como los bloqueos de la conduccién AV o las
arritmias auriculares, fundamentalmente FA, son
mas frecuentes que en la AC-AL. Por ello, nos en-
contramos ante un cambio de paradigma en el que
estos ultimos hallazgos también nos deben hacer
sospechar AC, incluso en la ausencia de hallazgos
que suponiamos clésicos.
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