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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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en DI y de V1 a V3, ondas T negativas de V1 a V5
(Figura la). En el ecocardiograma se document6 dila-
tacion grave de las cavidades derechas con dilatacion
del anillo tricuspideo, aneurisma del tracto de entrada
de ventriculo derecho y apical con adelgazamiento de la
pared (2 mm), dilatacion grave de la auricula derecha
(area 40 cm?) (Figura 2 A); ventriculo izquierdo con dia-
metros y espesores normales, movimiento paraddjico
del septum interventricular y deterioro moderado de la
funcidn sistdlica del ventriculo izquierdo. La resonan-
cia cardiaca evidenci6 aumento grave del tamano de
las cavidades derechas, con adelgazamiento de toda la
pared libre del VD (Figura 2 B) con acinesia en tercio
medio y apical y protrusion sistélica y diastdlica en esa
zona de areas localizadas, dilatacion grave del tracto de
salida del VD e insuficiencia tricuspidea grave.

En base a estos resultados se planteé el diagndstico
presuntivo de DAVD, por lo que se decide realizar un
nuevo electrocardiograma con el empleo de un filtro
de paso alto de 40 Hz, que aumenta la ganancia a 20
mV/mm y la velocidad de registro a 50 mm/s. Una
modificacién de la posicién de las derivaciones de las
extremidades (derivacion del brazo derecho colocada
en el manubrio esternal, derivacién del brazo izquierdo
sobre el xifoides y derivacion de la pierna izquierda
sobre una costilla entre las posiciones habituales de V4
y V5) permitié mejorar la sensibilidad, (3) con lo cual
se evidencio la presencia de ondas épsilon (Figura 1b,
B), que junto con los hallazgos de las imagenes cons-
tituyen criterios mayores para alcanzar el diagnéstico
definitivo de DAVD.
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Fig. 1. a. Electrocardiograma al ingreso de la paciente. b. Derivacion
V2 a simple estandar (A). Derivacion V2 modificada segun Fontaine.
Onda épsilon (flechas) (B).

Fig. 2. A. Ecocardiograma que muestra dilatacion grave de las cavida-
des derechas. Aneurisma del tracto de entrada del ventriculo derecho
y apical (flechas) con adelgazamiento de la pared. B.Resonancia mag-
nética cardiaca. Aumento significativo del tamano de las cavidades
derechas, con adelgazamiento de toda la pared libre del ventriculo
derecho. VD: Ventriculo derecho. AD: Auricula derecha.

El caracter inespecifico de la mayor parte de los
signos clinicos y la ausencia de una prueba diagndstica
Gnica hacen que el diagnéstico de la DAVD sea dificil.
En la guia de la International Task Force se propu-
sieron criterios estandarizados para el diagnéstico
basados en la identificacion de caracteristicas estruc-
turales, histolédgicas, electrocardiograficas, arritmicas
y familiares, que luego se subdividieron, segtn la es-
pecificidad percibida, en criterios mayores (dilatacion
grave y reduccion de la fraccion de eyeccion del VD
sin alteracion del ventriculo izquierdo, aneurismas
localizados del VD, sustitucién de tejido miocardico por
tejido fibroadiposo, onda épsilon o prolongaciéon > 110
ms del QRS en precordiales derechas, enfermedad
familiar confirmada) y menores (dilatacion ligera y
segmentaria del VD, hipocinesia regional del VD, on-
das T invertidas en precordiales derechas en ausencia
de bloqueo de rama derecha, potenciales tardios en
electrocardiograma de senal promediada, taquicardia
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ventricular con patrén de bloqueo de rama izquierda,
historia familiar de muerte subita en menor de 35 anos
con sospecha de DAVD). (4) Se considero6 diagndstica la
deteccion de dos criterios mayores o un criterio mayor
y dos menores, o cuatro criterios menores de categorias
diagnoésticas diferentes. (5)

La onda épsilon, denominada por Fontaine (1) como
una onda de posexcitacion, contraria a la preexcitaciéon
(se denomino épsilon por ser la siguiente letra después
de delta en el alfabeto griego y un simbolo matematico
de pequenez), se genera en areas de activacion retarda-
da del VD como consecuencia de la sustitucion fibrosa
o fibroadiposa del miocardio del VD y puede hallarse
en hasta el 30% de los casos. (6) La utilizaciéon de de-
rivaciones que facilitan la identificacién de las ondas
épsilon en los casos de diagnéstico dificil, como es el
de esta paciente, es una herramienta que debe tenerse
en cuenta.
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Edema agudo de pulmén en flash como
presentacion atipica de diseccion adrtica tipo A

El edema agudo de pulmén en flash (EAP flash) es
una forma stubita de insuficiencia cardiaca ocasionada,

entre otras causas, por isquemia, hipertension arterial,
estados hipervolémicos y valvulares. E1 EAP flash como
manifestacion de diseccion adrtica tipo A constituye
una rara forma de presentacion. Se describe un caso
con este Gltimo mecanismo como etiologia.

Paciente de sexo femenino de 85 anos, hipertensa,
dislipidémica, con antecedentes de infarto a los 48 anos
del que se desconocen arterias afectadas y tratamiento
realizado. Consulta en la guardia por disnea a minimos
esfuerzos, ortopnea y disnea paroxistica nocturna de 4
dias de evolucién. Niega angina, dolor toracico u otros
sintomas asociados. Al examen fisico se encuentra
normotensa (130/80 mm Hg), taquicardica (110 latidos
por minuto), saturando normalmente y con signos de
insuficiencia cardiaca (estertores crepitantes bibasales
e ingurgitacién yugular 2/3), sin signos de bajo gasto.
A la auscultacién presenta soplo diastélico aértico de
dificil caracterizacion dada la taquicardia. El electro-
cardiograma muestra taquicardia sinusal y sin evi-
dencia de isquemia aguda. El laboratorio no presenta
particularidades y las enzimas cardiacas son negativas.

Es admitida en Unidad Coronaria inicidndose tra-
tamiento con diuréticos y vasodilatadores. El cuadro
de insuficiencia cardiaca se resuelve a las 2 horas del
ingreso, pero persiste taquicardica.

A las 6 horas del ingreso presenta edema agudo de
pulmén en flash, por lo cual se intensifica el tratamiento
previamente instaurado, al que se agrega ventilacion
no invasiva. El electrocardiograma durante este evento
no tiene cambios respecto del de ingreso. Se realiza
ecocardiograma transtoracico, que evidencia dilataciéon
aneurismatica de la aorta ascendente (porcién sinusal
52 mm, porcién tubular 54 mm, borramiento de la unién
sinotubular), con lamina de diseccién mévil en su interior
que alcanza la aorta abdominal, insuficiencia aértica gra-
ve excéntrica secundaria a dilataciéon anular y prolapso de
la lamina de diseccién, hipertrofia ventricular izquierda,
disfuncién ventricular moderada (Figuras 1y 2).

La discusion respecto de las opciones terapéuticas sur-
ge en el contexto de una paciente anosa, con buen estado
general y con compromiso valvular agudo presuntamente
secundario a diseccién aédrtica. Se decide en forma mul-
tidisciplinaria y en acuerdo con la paciente y su familia
la conducta quirdrgica de emergencia. En la cirugia se
constata diseccién de la capa media e intima de la aorta
que invagina hacia el cayado aértico y la porciéon proxi-
mal de la diseccion que genera un prolapso a través de la
valvula que interfiere con la funcién de esta (Figura 3).

Se realiza reemplazo de la aorta ascendente con
proétesis de Dacron N° 30 con preservacion de la val-
vula adrtica (técnica de Tirone David). El tiempo de
circulacion extracorpérea fue de 84 minutos, el clampeo
aortico fue de 63 minutos y el tiempo de paro circula-
torio, de 17 minutos. Tuvo evolucién favorable y fue
externada a los 7 dias de la cirugia.

El sindrome aértico agudo es una entidad grave,
con una incidencia anual de casos estimada en 20-40
casos/millén de habitantes/ano y el 80% de ellos son
disecciones. (1)
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