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• Describir los hallazgos radiológicos más frecuentes en la

amiloidosis cardiaca.

• Resaltar la importancia de la resonancia magnética como técnica

para el diagnóstico precoz de la amiloidosis cardiaca.

• Presentar los hallazgos característicos en los casos diagnosticados

en nuestro centro, haciendo especial hincapié en el papel de la

RM en el algoritmo diagnóstico y en la valoración del diagnóstico

diferencial.



Introducción [1, 2, 3, 4]

La amiloidosis cardíaca (AC) es una enfermedad rara que causada por la
deposición extracelular de material proteináceo fibrilar insoluble en el
miocardio que tiene la propiedad histológica patognomónica de
birrefringencia verde tras teñir la muestra con rojo Congo cuando se observa
bajo luz polarizada cruzada (Figura 1).

Se considera una patología con una prevalencia infraestimada debido al
escaso conocimiento de la enfermedad y a una presentación clínica
inespecífica que suele conllevar importante comorbilidad y mortalidad, por lo
que su diagnóstico precoz debe ser una prioridad.

De todos los tipos conocidos de proteínas precursoras con potencial
amiloidógeno, dos destacan en la mayoría de los casos de AC: la transtiretina
amiloide (ATTR) que puede ser adquirida en individuos de edad avanzada o
heredada en pacientes más jóvenes, o la de cadena ligera amiloide de
inmunoglobulina monoclonal (AL) adquirida en pacientes con discrasia de
células plasmáticas.

Figura 1. Cortes de biopsia endomiocárdica de paciente con AC analizados al
microscopio, con tinciones hematoxilina-eosina, rojo Congo y rojo Congo tras la

exposición a luz polarizada (de derecha a izquierda), donde se observa el depósito

de amiloide (*). Cortesía de la Dra. Clara Salas del S. de Anatomía Patológica H.U.

Puerta de Hierro.

*



Tradicionalmente, el diagnóstico de la AC se ha basado en pruebas

histológicas, demostrando depósito de amiloide mediante procedimientos

invasivos como la biopsia extracardíaca o endomiocárdica.

Recientemente, se ha adoptado un enfoque no invasivo para el

diagnóstico de la amiloidosis cardíaca basado en una mezcla de un alto

grado de sospecha clínica, alteraciones analíticas, mutaciones genéticas,

ECG típico y características de imagen cardíaca.

En la actualidad, la importancia peso de la resonancia magnética en el

diagnóstico de la AC es mayor, llegando a establecerse criterios

diagnósticos. Según la reciente declaración “Position statement on CA from

the European Society of Cardiology (ESC) Working group on myocardial and

pericardial diseases”, el diagnóstico de la AC basado en dichos criterios de

RM podría realizarse si incluyen la presencia de realce tardío de gadolinio

difuso subendocárdico o transmural junto con una cinética de gadolinio

alterada y, opcionalmente, un aumento del volumen extracelular (VEC) >

0,4%. [5]



Recuerdo anatómico del corazón por 

imagen: planos cardiacos 

CUATRO CÁMARAS TRES CÁMARAS

EJE LARGO EJE CORTO

AI: aurícula izquierda; AD: aurícula derecha; VI:

ventrículo izquierdo; VD: ventrículo derecho; Ao: aorta

VI VIVDAI



Recuerdo anatómico del corazón por imagen: 

segmentación del ventrículo izquierdo según 

anatomía coronaria

1.Basal anterior

2.Basal anteroseptal

3.Basal inferoseptal

4.Basal inferior

5.Basal inferolateral

6.Basal anterolateral

7.Medio anterior

8.Medio anteroseptal

9.Medio inferoseptal

10.Medio inferior

11.Medio inferolateral

12.Medio anterolateral

VI
Basal

Medio

Apical

13.Apical anterior

14.Apical septal

15.Apical inferior

16.Apical lateral



Protocolo de estudio de 

amiloidosis cardiaca

A continuación se resume de forma sencilla el protocolo habitual de RM

utilizado para el estudio de la AC:

Imágenes Cine [6]

Adquisición en múltiples puntos en el tiempo a lo largo del ciclo cardíaco

gracias a la sincronización con el ECG, que requiere técnicas rápidas

que usen tiempos de repetición y de eco muy cortos; en nuestro centro

se utiliza la secuencia Balanced FFE con reconstrucción retrospectiva.

Aporta información morfológica y funcional segmentaria cardiaca.

PSIR (phase sensitive inversion recovery) [7]

Secuencia de pulsos de recuperación de inversión que tiene en cuenta

las polaridades positivas y negativas preservando la información de la

magnetización del tejido durante la recuperación del pulso de inversión
inicial de 180° y duplica el rango dinámico.

Los tejidos con magnetizaciones longitudinales más negativas aparecen

más oscuros que los que tienen magnetizaciones más positivas.

Se realiza entre 10-15 min tras la administración de gadolinio. Utilizada

para adquirir:

- Secuencia Look-Locker  valoración de cinética de gadolinio

utilizando una secuencia cine de eco de gradiente con un

pulso de inversión no selectivo después de una onda R seguido

de una adquisición de eco de gradiente segmentado.

- Realce precoz y tardío  valorar realce de gadolinio, que es el

resultado de las diferencias en el volumen extracelular en los

segmentos del miocardio y de los diferentes patrones de

captación y lavado dentro del espacio extracelular.



Mapeo T1 [8]

Técnica usada para calcular el tiempo T1 de un determinado tejido y

mostrar los vóxeles en un mapa paramétrico. Refleja los cambios en los

compartimentos intra y extracelulares, viéndose afectado por el agua,

el colágeno, las proteínas, los lípidos y el hierro.

El T1 nativo corresponde con el tiempo T1 medido en ausencia de

contraste intravenoso y el T1 postcontraste medido tras la

administración de gadolinio se utiliza para calcular el volumen

extracelular.

Puede realizarse con varios métodos de adquisición diferentes basados

en secuencias SSFP, que en nuestro caso es la secuencia MOLLI. Tras

una inversión, se adquieren las imágenes corregidas en diferentes

tiempos de recuperación de T1.

Mapeo T2 [9]

Es una técnica que se utiliza para calcular los tiempos T2 de un

determinado tejido y mostrar los vóxeles en un mapa paramétrico. Se

ha utilizado para la caracterización tisular del miocardio.

Los valores T2 reflejan el contenido de agua en el tejido a estudio, en el

caso del miocardio sirven principalmente para la evaluación del

edema miocárdico. También se ha descrito su uso para valorar

hemorragias miocárdicas o sobrecarga férrica en el miocardio.

En nuestro centro el mapeo de T2 se lleva a cabo mediante secuencias

de mapeo de eco de espín de gradiente T2 (T2-GraSE).

El protocolo de RM utilizado y los valores de referencia usados en nuestro

centro habitualmente se resumen en las tablas 1 y 2.



Tabla 1. Resumen del protocolo de RM cardiaca utilizado en nuestro 

centro

Imágenes Cine 
Balanced FFE en 4 cámaras, 3 cámaras, 2 cámaras en ejes corto y 

largo.

Información morfológica y funcional cardiaca.

PSIR

4 cámaras, 3 cámaras y 2 cámaras en ejes corto y largo tras 8-15 min 

de la administración de gadolinio. 

Utilizada para valorar el realce tardío.

Mapeo T1
T1 nativo y T1 con realce en dos cámaras eje corto.

Usada para cálculo de valores T1 nativo y volumen extracelular del 

miocardio.

Mapeo T2
Secuencia GraSe.

Utilizada para valorar edema

Tabla 2. Resumen de los valores estándar* básicos a considerar en 

un estudio de RM para el estudio de amiloidosis cardiaca

Ventrículo 

izquierdo

Grosor miocárdico: 0,7-1,2 cm

Diámetro telediastólico: 3,7-5,3 cm

FEVI: 50-70 %

Aurícula 

izquierda

Diámetro 1,9-4,0 cm

Volumen indexado (depende del sexo, el peso y la

talla)

Valor T1 

nativo
Media de valores normales: 950 ± 21 ms en RM de 1.5 T

VEC Valor normal: 25,3 ± 3,5 %

Valor T2 Valor normal: 52 ms en RM de 1.5 T

* Valores de referencia en nuestro centro realizados en RM 1,5 T Phillips Achieva



Hallazgos típicos de la 

amiloidosis cardiaca en 

RM



Hallazgos morfológicos y funcionales [10, 11]

En términos generales, la infiltración del miocardio por amiloide conduce a un

aumento de la masa miocárdica lo que produce una disminución de la

relajación ventricular, es decir, una disfunción diastólica. Con el tiempo, se

desarrolla una disfunción sistólica que conlleva una reducción del volumen

sistólico y finalmente de la fracción de eyección del VI (FEVI).

• Grosor ventrículo izquierdo

La alteración más frecuente en pacientes con AC es la hipertrofia concéntrica

del VI (Figura 3) aunque en ocasiones puede existir una hipertrofia asimétrica

siendo importante en esos casos un diagnóstico diferencial con la

miocardiopatía hipertrófica. Se considera el hallazgo más precoz.

Puede asociar también engrosamiento de las paredes del ventrículo derecho y

las aurículas.

• Diámetro telediastólico del ventrículo izquierdo

En fases iniciales de la enfermedad puede no estar alterado, mientras que

cuando evoluciona suele existir una restricción al llenado diastólico. La

disfunción diastólica es el hallazgo por excelencia que nos debe hacer pensar

en AC.

• FEVI

En las primeras fases de la enfermedad suele conservarse la función en rangos

normales (FEVI 50-80%). La disfunción sistólica (FEVI <50%) aparece en fases

avanzadas de la enfermedad.

Hay evidencia que recomienda el uso del volumen del VI, que suele estar muy

reducido, como una mejor medida de la función sistólica frente a la fracción

de eyección.

Figura 2. Imagen extraída de las
secuencias Cine en cuatro cámaras

donde se identifican hallazgos

morfológicos asociados a AC.



• Tamaño aurícula izquierda

Frecuentemente está dilatada, de forma secundaria a la sobrecarga de

volumen producida por la miocardiopatía hipertrófica causada por la

AC, incluso en fases iniciales de la enfermedad. Se muestra un ejemplo

en la Figura 5.

• Derrame pericárdico

Suele estar presente, generalmente debido a la propia enfermedad y en

algunos casos secundario a la disfunción cardíaca que produce la AC.

También es común la presencia de derrame pleural.

Figura 3. Varón de 79 años con amiloidosis ATTR. Presenta un engrosamiento
miocárdico del VI con un grosor máximo anteroseptal de 1,9 cm (línea

amarilla).



Figura 4. Varón de 75 años con amiloidosis AL. Cálculo de FEVI y volúmenes

mediante la técnica de Simpson. Se observa una función sistólica

disminuida.



Figura 5. Mujer de 76 años con amiloidosis AL. Presenta dilatación biauricular,
mínimo derrame pericárdico y derrame pleural.



Hallazgos de caracterización tisular

Las alteraciones más frecuentes en pacientes con AC incluyen

habitualmente una alteración de la cinética del gadolinio, un realce tardío

tras la administración de gadolinio de tipo subendocárdico difuso y valores

elevados de T1 nativo y de volumen extracelular (VEC).

•Cinética del gadolinio [11, 12]

En el caso de la AC la cinética de gadolinio está alterada, identificando

tiempos de inversión de la sangre y el miocardio similares, por el depósito del

contraste en tejidos infiltrados por amiloide que condiciona una rápida

desaparción del contraste circulante en la sangre.

•Realce tardío tras la administración de gadolinio [11, 12]

La mayoría de pacientes con AC presentan realce tardío tras la

administración de gadolinio, siendo el patrón subendocárdico difuso el más

frecuente, seguido del transmural. Los realces atípicos/parcheados y

pacientes que no presentan realce son poco frecuentes.

El realce tardío suele ser más extenso en pacientes con AC-ATTR. De hecho,

estos paciente suelen presentar con mayor frecuencia realce de las

paredes del ventrículo derecho, un patrón transmural de realce del VI y un

gradiente de realce basal-apical. Se muestran ejemplos en la Figura 6.

Tipos de realce tardío:

 Subendocárdico (verde)

 Transmural (naranja)

 Parcheado/atípico (rosa)

 En “raíl de tren” (azul)



•Mapeo T1 y volumen extracelular (VEC) [12, 13]

El T1 nativo se considera una variable que indica la carga de amiloide y

edema miocárdico.

El VEC se considera una variable diagnóstica superior en la AC, estando

aumentado en todos los pacientes mientras que el T1 nativo puede

presentar valores normales.

Sin embargo, estudios afirman que los valores de T1 nativo tienen una alta

sensibilidad (92%) y especificidad (91%) para establecer el diagnóstico de

AC en el contexto clínico adecuado, lo que resulta especialmente útil en

pacientes con contraindicación a la administración de contraste

intravenoso.

Los valores de T1 nativo y VEC se asocian a la extensión del realce tardío

tras la administración de gadolinio valorado en la secuencia PSIR.

•Mapeo T2 [14]

El valor T2 es más específico para el edema, demostrando que existe un

mecanismo diferente de daño miocárdico además del depósito de

amiloide.

Puede utilizarse en pacientes con insuficiencia renal ya que no requiere de

la administración de contraste intravenoso.

Se demuestra la presencia de elevación T2 tanto en pacientes con

amiloidosis cardiaca ATTR como AL, sin embargo los pacientes con

amiloidosis cardiaca AL presentan mayor aumento del T2, siendo un valor

predictivo del pronóstico de la enfermedad.

Esto explica la paradoja por la que la amiloidosis ATTR suele considerarse

más grave por la presencia de una mayor infiltración por amiloide, sin

embargo la amiloidosis AL presenta mayor mortalidad.



Figura 6. Tipos de realces. Imágenes PSIR en eje corto-dos cámaras de diferentes
pacientes con AC que presentan: a) realce subendocárdico, que se identifica a

ambos lados del septo interventricular produciendo el «signo de raíl de tren» (círculo

rojo) b) realce transmural. c) realce parcheado atípico. d) sin realce.

a. b.

c. d.



Figura 7. Paciente varón de 80 años con amiloidosis ATTR. a) Mapa T1 con

imágenes de T1 nativo y T1 tras la administración de gadolinio. b) Tabla con

valores donde se objetiva un T1 nativo y VEC elevados (rectángulos rojos).

a)

b)



Figura 8. Varón de 88 años con amiloidosis AL. a) Imagen de secuencia GraSe y
tabla con valores resumen con un valor T2 medio de 58,6 ms, elevado (rectángulo

rojo).



Nuevos criterios de diagnóstico 

de la AC [5]

Según el reciente “Position statement on CA from the European Society of

Cardiology (ESC) Working group on myocardial and pericardial diseases”, el

diagnóstico de la AC mediante requisitos de RM debe incluir los dos primeros

criterios, y opcionalmente el tercero:

• La presencia de realce tardío de gadolinio difuso subendocárdico o

transmural

• Alteración de la cinética de gadolinio

• Un aumento del VEC > 0,4%

De este modo, proponen un algoritmo diagnóstico que parte de la realización

de una gammagrafía cardiaca (GGC), generalmente positiva en AC-ATTR, y

un análisis para detectar proteínas monoclonales (PM) en sangre, asociado a

AC-AL.

En caso de que ambas pruebas resulten negativas, la probabilidad de AC es

muy baja, pero si la sospecha persiste se recomienda la realización de RM.

Sin embargo si la gammagrafía resulta positiva, se podría proceder con el

diagnóstico de AC-ATTR.

En caso de que se encuentren proteínas monoclonales en sangre, se

recomienda realizar una RM para confirmar la afectación cardiaca de la

amiloidosis AL.

Si las dos pruebas resultaran positivas, tanto la AC tipo ATTR como la AL son

probables, por lo que el diagnóstico final será histológico tomando una

muestra por biopsia endomiocárdica.



Determinación de 
GGC y PM

GGC - y PM -

Baja probabilidad 
AC. Si persiste 

sospecha  RM

GGC + y PM - Diagnóstico AC-ATTR

GGC – y PM + Diagnóstico AC-AL. 
RM para confirmar 
afectación cardiaca

GGC + y PM + Diagnóstico 
histológico

Algoritmo resumen del proceso de diagnóstico en la AC según la “Position

statement on CA from the European Society of Cardiology (ESC) Working

group on myocardial and pericardial diseases” [5]



Dificultades diagnósticas y pitfalls [15]

Aunque la resonancia magnética cardiaca pueda detectar hallazgos

específicos de AC, la presencia de alteraciones atípicas como un realce

tardío con gadolinio con anulación subóptima de la señal miocárdica o

un realce tardío parcheado tras la administración de gadolinio puede

presentarse en algunos pacientes con AC.

La presencia de anulación subóptima de la señal miocárdica puede

deberse a un uso de un tiempo de inversión incorrecto o a problemas

técnicos en el momento de la realización de la prueba, sin embargo

debemos tener en cuenta que una dificultad para lograr una anulación

adecuad de la señal miocárdica bajo los correctos estándares técnicos

debe hacernos plantear la posibilidad de amiloidosis aunque no este

siendo estudiado específicamente por amiloidosis, en especial si la

sangre es muy oscura.

El realce focal tras la administración de gadolinio, especialmente si es

atípico para la AC o el paciente no presenta datos clínicos/radiológicos

que apoyen esta sospecha, debe plantear un diagnóstico diferencial

con otras patologías cardiacas que cursen con fibrosis y cambios

inflamatorios.



Principales diagnósticos diferenciales [16]

Debido a la complejidad y a la afectación multisistémica de la amiloidosis

cardíaca, se debe tener un alto índice de sospecha de esta enfermedad,

especialmente en los pacientes que presentan insuficiencia cardíaca y

fracción de eyección preservada.

Deben excluirse otras causas comunes de miocardiopatía, y debe

considerarse la amiloidosis cardíaca en pacientes con insuficiencia

cardíaca congestiva sin antecedentes de valvulopatía, hipertensión de

larga duración o isquemia miocárdica.

La AC debe diferenciarse de otras patologías con afectación miocárdica

como:

• Miocardiopatías por depósito (Enf. de Fabry, Enf. de Danon) 

• Miocardiopatía hipertensiva

• Miocardiopatía hipertrófica 

• Sarcoidosis cardiaca

El principal diagnóstico diferencial debe establecerse con la miocardiopatía

hipertensiva, ya que su prevalencia es mucho mayor, especialmente en

pacientes ancianos.

La cardiopatía hipertensiva (CH) es el resultado de una hipertensión

arterial de larga duración que produce una remodelación

estructural del miocardio. Esto produce el desarrollo de hipertrofia

ventricular izquierda con FEVI disminuida y volúmenes cardiacos

aumentados así como fibrosis intersticial difusa que produce la

aparición de un realce tardío tras la administración de gadolinio

parcheado generalmente en el segmento basal del septo

interventricular. [17]

La miocardiopatía hipertrófica (MCH) es una enfermedad

hereditaria autosómica dominante que se define como una

hipertrofia miocárdica (≥15 mm), generalmente asimétrica, que

surge sobre un VI no dilatado. Muestra habitualmente una función

hiperdinámica con FEVI conservada y un realce tardío en los sitios

de inserción septal del VD y un realce parcheado que involucra las

regiones de mayor hipertrofia. [16, 18]



La sarcoidosis cardiaca (SC) [19] es una manifestación de la

sarcoidosis, una enfermedad sistémica caracterizada por la

presencia de granulomas no caseificantes. Las anomalías de

función son inespecíficas y pueden variar. Presenta dos fases:

- Fase inflamatoria: en la que puede objetivarse un aumento en

la intensidad de señal T2 o un aumento del realce precoz en

los tejidos inflamados.

- Fase tardía: caracterizada por la presencia de daño

miocárdico (necrosis y fibrosis) en la que se observa un

adelgazamiento parietal y la presencia de realce tardío de

gadolinio generalmente parcheado y multifocal que respeta

el borde endocárdico y suele localizarse en los segmentos

basales del septo y la pared lateral, aunque también puede

ser transmural o aparecer en el VD/músculos papilares.

Miocardiopatías por depósito infrecuentes, incluyendo la

enfermedad de Fabry (EF) y la enfermedad de Danon (ED), son

enfermedades hereditarias ligadas al X caracterizadas por un

almacenamiento lisosomal anómalo.

Las alteraciones cardiacas más frecuentes en la EF de esta

enfermedad incluyen la hipertrofia del VI y un realce tardío

típicamente basal inferolateral con valores de T1 nativos más bajos

en comparación con sujetos sanos. [16, 20]

En la ED se produce frecuentemente una hipertrofia del ventrículo

izquierdo simétrica con un realce tardío de gadolinio (indicativo de

fibrosis) variable, aunque con mayor frecuencia subendocárdico,

con afectación típicamente de la pared lateral, sobre todo a nivel

apical, respetando la porción basal del septo. [21, 22, 23]



Tabla 3. Resumen del diagnóstico diferencial de las miocardiopatías con hipertrofia del 

ventrículo izquierdo que debemos distinguir de la AC. 

Amiloidosis 

cardiaca

MC. 

hipertensiva

MC. 

hipertrófica

Sarcoidosis 

cardiaca
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+ frecuente 

hipertrofia 

concéntrica

-ATTR: más 

septal

-AL: más difusa

Típico disfunción 

diastólica 

Hipertrofia 

difusa, tanto 

concéntrica 

como 

excéntrica

FEVI disminuida 

y volúmenes 

cardiacos 

aumentados

Hipertrofia 

septal, apical, 

focal o difusa

Función 

hiperdinámica 

habitualmente

Hipertrofia septal 

>  difusa

Las anomalías de 

función son 

inespecíficas y 

pueden variar

EF: + frecuente 

hipertrofia 

concéntrica con 

músculos papilares 

hipertróficos

ED: + frecuente 

hipertrofia simétrica

R
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a
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a
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á
s 

h
a

b
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a
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Subendocárdico 

difuso

Parcheado en 

el segmento 

basal del septo

En los sitios de 

inserción septal 

del VD y 

parcheado 

involucrando las 

regiones de 

mayor 

hipertrofia

Parcheado y 

multifocal  en 

segmentos 

basales del septo 

y la pared 

lateral. También 

puede ser 

transmural o 

aparecer en el 

VD/músculos 

papilares

EF: Basal inferolateral 

ED: subendocárdico; 

sobre todo apical. 

Puede respetar el 

septo.

M
a

p
e

o
T1

 

y
 V

E
C T1 nat: ↑↑↑

VEC: ↑↑↑

T1 nat: ↑

VEC: ↑

T1 nat: ↑

VEC: ↑↑

Típico ↑↑↑ T2 con 

T1 nat ↓ en fases 

tempranas

Inicialmente T1 nat ↓↓ 

por depósito lipídico, 

en fases tardías con 

fibrosis ↑↑



Enfermedad de 

Fabry

Enfermedad de 

Danon

Miocardiopatía 

hipertensiva

Miocardiopatía 

hipertrófica

Sarcoidosis 

cardiaca

Ejemplos de diagnóstico
diferencial de la AC, incluyendo

otras causas de hipertrofia de

ventrículo izquierdo.

Se exponen secuencias Cine y de

realce tardío tras la

administración de gadolinio.

Se muestran diferentes patrones

de realce miocárdico tras la

administración de contraste

intravenoso (flechas)

correspondientes a cada

enfermedad.

• CH: realce parcheado en el

segmento basal del septo

interventricular.

• MCH: realce transmural en

segmento lateral basal en zona

de grosor máximo.

• SC: realce medioventricular

que recorre de forma anular los

segmentos basales

prácticamente de forma

circunferencial.

• EF: realce medioventricular

transmural inferolateral y

anterior.

• ED: realce medioventricular

transmural que es de mayor

extensión en segmentos

inferolaterales, respeta septo.



• La amiloidosis es una enfermedad sistémica con importante

morbimortalidad cuyo diagnóstico requiere un conjunto de ítems

incluyendo una alta sospecha clínica, alteraciones analíticas y

diferentes hallazgos en pruebas de imagen.

• La afectación cardiaca por amiloidosis debe sugerirse si los

hallazgos de RM muestran engrosamiento miocárdico con

función sistólica preservada, aumento del volumen auricular y

alteración de la cinética de gadolinio con presencia de realce

tardío con un patrón subendocárdico/transmural.

• Hay que considerar la posibilidad de diagnóstico de amiloidosis

cardiaca por criterios de RM si el patrón de realce tardío es

claramente específico, considerando evitar pruebas

confirmatorias ulteriores si el resto del caso clínico lo apoya.

• Aún así, debemos tener en cuenta que un patrón de realce

tardío sin depósito de gadolinio puede ser un hallazgo en

excepcionales amioloidosis cardiacas.

• Debemos recordar los diagnósticos diferenciales más habituales

de la AC en todo paciente que se presente con hipertrofia del

ventrículo izquierdo.
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