:Qué es la amiloidosis?

La amiloidosis es una enfermedad poco
frecuente que se produce cuando una
proteina llamada «amiloide» se acumula en
los 6rganos. Esta acumulaciéon de amiloide
puede hacer que los 6rganos no funcionen
correctamente.’

Los 6rganos que pueden verse afectados incluyen los rifiones, el corazén, el higado, el
bazo, el sistema nervioso y el tracto digestivo.’

Amiloidosis Cardiaca

Es una enfermedad causada por el depdsito de proteinas anormales (amiloide) en los
tejidos. Es la forma mds frecuente de miocardiopatia restrictiva.?

El depdsito causa enfermedad por alteracién de la estructura y la funcion normal de los
6rganos donde se acumulan. El corazén es uno de los érganos donde se depositan estas
proteinas. La amiloidosis puede ser una enfermedad adquirida, pero en algunos casos
también puede ser hereditaria. Cuando el depésito de amiloide se produce en el corazén
hablamos de amiloidosis cardiaca.?

Cuando existen grandes depdsitos de amiloide a nivel del corazén se produce aumento
de la rigidez del musculo cardiaco y el corazén no es capaz de relajarse por completo y
llenarse. Aunque el corazén se puede contraer de forma adecuada, el aporte de sangre
al resto del organismo es menos eficiente de lo normal ya que existe un problema de
llenado.?

Tipos de amiloidosis

Existen diversas proteinas que se depositan en el corazén causando amiloidosis
cardiaca. Segun el tipo de proteina que se deposite hablamos de un tipo de amiloidosis
cardiaca u otro.?
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Amiloidosis AL o Amiloidosis primaria?

No es una enfermedad hereditaria. Los pacientes con Amiloidosis AL tienen una
alteracion de base. Esta alteracién se inicia en la médula ésea, el tejido que ocupa el
interior de los huesos y que produce entre otras, células que nos defienden frente a
infecciones y otras agresiones.? En los pacientes con Amiloidosis AL, generalmente, se
producen cadenas ligeras malformadas en exceso, que al no poder ser eliminadas, se
acumulan en los 6rganos.?

Amiloidosis AA o Amiloidosis secundaria?

La proteina que produce el depdsito es la proteina amiloide sérica A. Se trata de una
proteina de la sangre, cuyos niveles se elevan cuando existe una enfermedad
inflamatoria o infecciosa durante un tiempo muy prolongado.?

Amiloidosis hereditaria por transtiretina?

Se trata de una forma hereditaria de amiloidosis. Los pacientes que padecen esta
enfermedad presentan un defecto genético (mutaciéon) por el que una proteina
denominada transtiretina es defectuosa y se acumula en el corazén y en otros tejidos
como los nervios o los ojos. En algunos pacientes predominan los sintomas de la
afectacion del corazén y en otros de los nervios periféricos. Es habitual que los pacientes
tengan una combinacién de sintomas por la afectacién de ambos.?

Amiloidosis senil o Amiloidosis por transtiretina no mutada?

Es el tipo mas frecuente de amiloidosis cardiaca y los depdsitos estan compuestos por
transtiretina normal. Aparece por una produccién aumentada de TTR normal. Estos
pacientes no tienen mutacion genética. No se hereda ni se transmite a otros familiares

y suele dar sintomas a partir de los 60 afios.?
Sintomas de la amiloidosis cardiaca®

Cuando el corazén no es capaz de bombear sangre de forma correcta al resto del
organismo pueden aparecer sintomas de un sindrome que se denomina insuficiencia
cardiaca.?
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Entre los sintomas de insuficiencia cardiaca estan:

e Falta de aire con esfuerzos o al estar tumbado.?
e Fatiga.?
e Retencién de liquidos e hinchazén de las piernas. 2

Los pacientes con amiloidosis cardiaca pueden

experimentar también palpitaciones y arritmias
como la fibrilacién auricular. En algunos casos '\.‘
pueden llegar a necesitar también un
marcapasos por la apariciéon de bloqueos.?

Es posible que algunas personas no presenten
sintomas. Cuando se presentan, los sintomas pueden ser: 3

e Miccion excesiva durante la noche.?

e Fatiga, reduccion de la capacidad para el ejercicio.?

e Palpitaciones (sensacién de percibir los latidos cardiacos).?

e Dificultad para respirar con la actividad. 3

e Inflamacién del abdomen, las piernas, los tobillos u otras partes del cuerpo.?
o Dificultad respiratoria al estar acostado.?

En el pasado, la amiloidosis cardiaca se consideraba una enfermedad imposible de tratar
que llevaba en poco tiempo a la muerte. Sin embargo, la medicina esta cambiando
rapidamente. Los distintos tipos de amiloidosis pueden afectar al corazén de distintas
maneras. En la actualidad, muchas personas pueden esperar sobrevivir y tener una
buena calidad de vida por muchos afos tras el diagnéstico.?
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