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PRESENTACION DE CASOS

Amiloidosis sistémica: a proposito de un caso.

Sistemic amyloidois: presentacion of a case.
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RESUMEN

La amiloidosis se caracteriza por el depdsito de proteinas de
caracteristicas ultraestructurales fibrilares e insolubles, que se
depositan mayoritariamente a nivel de los espacios extracelulares de
organos y tejidos. Es una enfermedad poco frecuente. Se clasifica
tipicamente segln la naturaleza bioquimica de la proteina fibrilar, y
segun su distribucion en el organismo podra ser sistémica o
localizada. La amiloidosis sistémica mas frecuente en la practica
clinica es la denominada AL (primaria o asociada a mieloma multiple)
cuyos precursores son cadenas ligeras de inmunoglobulinas. A
continuacién, se realiza una revision del tema, partiendo de la
presentacion de una paciente femenina de 76 afos a la que se le
realizd el diagndstico de amiloidosis asociada a mieloma multiple.
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ABSTRACT

Amyloidosis is characterized for the deposit of proteins of fibrilar,
insoluble and ultrastructural type characteristics that mainly deposit
at the level of extracellular spaces of organs and ti ssues, but is not a
frequent disease. It is typically classified as to biochemical nature of
fibrilar protein and which, according to its distribution in the body
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may be either systemic or localized. The most frequent systemic
amyloidosis as to clinical practice is the one called AL (primary or
associated to a multiple myeloma) whose precursors are light
inmunoglobuline chains. A revision of the theme was conducted
afterwards, based on a case presentation of a 76 year old female
patient diagnosed with amyloidosis associated a multiple myeloma.
Key words: amyloidosis, multiple myeloma, fibrilar proteins.

INTRODUCCION

El término amiloidosis sistémica se aplica a una variedad de entidades
nosoldgicas con espectro clinico y morfolégico amplio ! y se caracteriza por el
depésito de proteina amiloide en varios 6rganos y tejidos. ? La proteina
amiloide, aunque comparte caracteristicas biofisicas comparables, engloba
tipos distintivos clasificables por su diversa bioquimica .}

La participacion renal es muy comuln en cu alquiera de los tipos® y se asocia a
varias formas, siendo las mdas frecuente el sindrome nefrético*® con
empeoramiento progresivo de la funcién renal.* El diagndstico de Amiloidosis
de cadena ligera » (Amiloidosis AL) requiere la demostracion de amiloide en
tejido y de la discrasia de células plasmaticas .* La presencia de proteinuria de
Bence- Jones pone al paciente en riesgo de desarrollar Amiloidosis Sistémica
Primaria® indicativa de enfermedad por depdsito de cadena ligera en presencia

de orina nefrdtica.®

PRESENTACION DEL CASO:

Motivo de ingreso: dolor en hemitdérax izquierdo y falta de aire. Paciente
femenina de 76 anos de edad, piel blanca, con antecedentes de HTA esencial
bajo tratamiento con enalapril, enfermedad diverticular de colon desde hace un
ano (sin causa precisa), sindrome nefrotico hace 3 afios de etiologia no
precisada y sindrome purpurico- hemorragico sin causa demostrable, cinco
dias antes de su ingreso comenzd con dolor de ligera intensidad en regién
posterior del hemitdérax izquierdo, que aparecia al realizar esfuerzos y fue
aumentando en intensidad, acompafado de falta de aire, pérdida del apetito y
decaimiento marcado, por lo que se decidié hospitalizacion para estudio y

tratamiento médico.
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Como datos positivos al examen fisico se encontraron:

Piel: lesiones en ambos pliegues submamarios, maceradas, fisuradas y
eritemato- escamosas. Lesiones purpurico- hemorragicas de diametro variable,
numerosas, en cuello, region superior del térax y abdomen. Presencia de
eritema en heliotropo.

Mucosas: himedas e hipocoloreadas.

Tejido celular subcutaneo: infiltrado en ambos miembros inferiores, hasta
nivel de ambas rodillas y de facil godet.

Aparato respiratorio: murmullo vesicular disminuido en tercio inferior

izquierdo con presencia de crepitantes en 2/3 inferiores de ambos hemitérax.

Se realizan los siguientes complementarios:

Estudios hematoldgicos: hemoglobina: 90 g/L, hematocrito: 28%, Leucocitos:
10 x 10°/L, (neutrofilos: 65%, linfocitos 22%, monocitos: 7.9%, eosinofilos :
3.5%, baséfilos: 0.4%), eritrosedimentacién: 110 mm/h.

Quimica sanguinea: creatinina: 193 mmol/l, acido Urico: 403 mmol/l, urea:
18.23 mmol/l, TGO: 6 UI, TGP: 7 UI, GGT: 23 UI, fosfatasa alcalina: 81 UI,
bilirrubina: 3 pm/L, triglicéridos: 1.41 mmol/I, colesterol: 4.6 mmol/L.

Otros estudios: proteinas totales: 53 g/I, albumina: 19 g/l, filtrado glomerular:
47.40 ml/min, proteinuria 24h: 5.2 g/L, proteina C reactiva: positiva,
anticuerpos antinucleares : positivo

Radiografia de térax: indice cardiotoracico: normal, aorta: ateromatosa y
dilatada, existiendo multiples imagenes lineales en relacién con tractus
fibrosos. Radiopacidad en velo hacia region infraclavicular derecha.
Engrosamiento pleural apical izquierdo. Micronddulo -calcificado parahiliar
izquierdo. Cambios artrdsicos dorsales. Signos de osteoporosis.

Ultrasonido abdominal: vesicula voluminosa sin litiasis, ambos rifiones con
mala delimitacion cortico-medular. Irregularidades en la cortical sin imagen
definida de litiasis.

Survey oOseo: (15/9/11): cambios artrésicos de ambas articulaciones
coxofemorales y de la pelvis con esclerosis de las cejas acetabulares y
desviacion de ambos espacios articulares. Excrecencias dseas a nivel del

trocanter mayor del fémur izquierdo. Disminucién del tercio superior de la
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articulacion sacroiliaca derecha. Cambios artrdsicos dorsales, con disminucion
de la altura de D10 y D12 y lumbares con disminucion de los espacios
articulares posteriores L4-L5 y L5-S1. Existen signos de osteoporosis.
Tomografia axial computarizada de térax: imdagenes hiperdensas
heterogéneas de bordes mal definidos en ambos campos pulmonares con
aspecto de lesiones inflamatorias broconeumdnicas. Signos de enfisema
pulmonar. Micronddulos calcificados hacia vértice izquierdo. Multiples ganglios
mediastinales peritraqueales y adenopatias axilares bilaterales. Impresiona
existir aumento de volumen del I6bulo derecho del tiroides.

15/9/11. Se realiza biopsia de piel y musculo en regiéon supraclavicular
derecha que informa: amiloidosis cutis (amiloidosis cutdnea y vascular).
28/9/11. Se realiza biopsia de médula désea para descartar amiloidosis
secundaria a mieloma multiple, que informa medula hipocelular, no evidencia
de proceso infiltrativo. Presencia de las tres series.

Electroforesis de proteinas: proteina de Bence- Jones positiva para lambda

y lambda libre.

DISCUSION

Las amiloidosis son un grupo de enfermedades caracterizadas por el depdsito
extracelular de un material proteico fibrilar que va sustituyendo el parénquima
de los d6rganos afectados produciendo distinta s alteraciones funcionales segun
su intensidad y localizacion. La sustancia amiloide esta formada por una
proteina fibrilar, que definird cada variedad de amiloidosis, y por una
estructura secundaria (el componente P), comun a todas las formas. ’

Las amiloidosis pueden ser sistémicas o localizadas y dentro de ellas existen

numerosos subtipos atendiendo fundamentalmente a la proteina fibrilar
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causante del depdsito. Hablaremos Unicamente de las amiloidosis sistémicas
de “tipo AL” o Amiloidosis por depédsito de cadenas ligeras de las
inmunoglobulinas. Pertenecen a este grupo la Amiloidosis sistémica primaria y
la amiloidosis asociada a mieloma. En ambas existiria una produccion
auténoma de células plasmaticas capaces de sintetizar cadenas ligeras
amiloidogénicas. &

La amiloidosis AL es la que presenta mayor espectro clinico, siendo los 6rganos
mas afectados el rifdn (desde proteinuria asintomatica a un verdadero
sindrome nefrético) y el corazén (origina un fallo cardiaco congestivo). Las
manifestaciones mucocutaneas aparecen aproximadamente en el 30% de los
pacientes.’

La media de edad de aparicion de la amiloidosis AL asociada a mieloma es de
65 afios y suele iniciarse con sintomas inespecificos. Las petequias y equimosis
espontdneas o tras traumatismos minimos son los signos cutaneos mas
frecuentes y son el resultado de la infiltracion de las paredes vasculares por la

sustancia amiloide. °

Figura 1 y 2: Depodsito de proteina amiloide.
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Figura 3 y 4: Tincién de Rojo Congo.

Figura 3 Figura 4
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