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AMILOIDOSIS. INTRODUCCION.

Am1101dosls, es un termino generlco, gue-se reflere al de—
p051to en: los tejldos de un materlal extracelular hlallno, ho-
mogeneo,»con ‘caractéristicas’ ‘tintoriales proplas (1). ‘Los ‘de-"
p051tos extracelular corresponden a;protelnas;flbrllares 1la

se-
antlparalelas, -

hoja: beta”pleg : I e‘propor01ona sus prople
dades flslcas' .

los deposltos de aml
nas fibrilares, e
tar constituido’por
derivado -de~una’sola
ca que las enfermeda
tidades en donde das
prevencidn y:gur de
las dlferentes p!

tubeérculosi
entonces de
1ch y Kekul

loidosis’ ysel mleloma y ‘en’ 1931 MagnesA e
laciéni .de:la’ protelna de Bence Jones: y.la: formac1on de: am1101—.
de. El cruso Cllnlco ‘de la enfermedad ysu hlstopatologla fue—

1



ron descritas_ por Bennhold en 1922, introduciendo-.la.prueba de

rojo congo,: para el: dlagnostlco dela enfermedad. :En 1959 Cohen
y Calkins: descrlben la: estructura flbrllar no: ramlflcada ‘dela-
amiloide; " Y 3

refrlngen01a

Relnmann,
cos,‘reflrl ndos¢
des: prev'as C

dflscrac1aS'
mo reactlva

‘presento en
; € cla51f1cac1on
se basa:‘en la mayor‘*subunldad; rotelnlca present nila fibri
lla, estable01endose a51 13° clase dlferentes deram1101d051s
(5,8).. St . : : :




AMILOIDOSIS PRIMARIA.

Se ha con51derado a la am1101d051s prlmarla como dlscra51a—
de celulas ‘plasmaticas. Denominandose:.con;las. 51gu1entes ‘sino=- -
nimias: Amiloidosis primaria 51stem1ca, Amiloidosis:/AL;Amiloi-"
d051s 1d10pat1ca.,Se 1nf1ere que:ies. de%orlgen“1nmunoglob111n1—'

cas y la pre
y/o de protel

es. re51stente al permanga

este Giltimo "componente P

na“proteina, mlembro de'l"'




Glucosamlnogllcanos.‘v

Son cadenas pollsacarldas llneales. compuestas de: unldades—
de dlsacarldos, los* cuales ‘estan COHStltUldOS poracido.’ uronl-
co.y: hexosamlna. ‘Todosse~unen:en’una-forma’covalente a una’ '’ -
proteina” angular b'a la molecula entera se denomlna proteogllca—

den ‘su act1v1d
traido:

reaccidn




cualquler drgano, excepto en los: vasos: del cerebro en.contras-
te las formas secundarlas 1nvolucran tamblen el parenqulma de—
losorganos afectado 9 ) ]

ambas’, por 1oque’1nf1er que* los depdsitos de’ am1101de ‘'de ‘pa-
~cientes: con: AL con51sten en’ moleculas o: fragmentos de PBJ

5,.



Aproximadamente el-157al:20% de-PBJ pueden ser amiloidoge--
nicas, tlenen 1a propledad de prec1p1tarse como materlal fibri

enfermedad de ‘ca
h}pote51s,‘duﬂ'

natural ,. elkcu
R. et et al’
amiloidosis ‘A
rango de:47 -
ducac1onal
Europea. La
portaron:7

‘‘“incidencia: de la. aptologla pdi ‘afo: se‘ha reportado
en 8. 9/mlllon/ano.u(18 19). S g




MANIFESTACIONES CLINICAS

La am1101d051s p“lmarla es un padec1m1ento de progre51on -
lenta-y los 51ntoma niciales’ son 1nespec1f1cos, 'se"descreibe
fatiga, pérdida’ pon‘ ral ”camblos en el tono%de la vozy, dlsnea—

terlstlca d
son- pa:tlcu
(22)" et

162 p301entes con ami101
d051s renal de’ tlpo AL 37.6% de ellos requlrleron procedlmlento
~>dialitico" y Gertz, M et al en ‘un’ estudio de 211 pac1entes .con-:




amiloidosis prlmarla, el 18% de. ellos. cursaron con:-insuficien-
cia renal, .que:en‘el.curso de ‘su evoluclon dependleron de didl
llSIS Cuando el tratamlento sustltutlvo con dial

prlmer mes‘d
progre51on

s organos mas 1nvolucrados.dEn estudlo -

dad.ventricularies
encugppra E

luz por depoylto
los: vasos®

Los dep051tos am1101des en; cdrazonf'resultan e




Las amiloidosis prlmarlas AL, pueden 1nvad1r v:.rtualmente -
cualquler areai,del corazon, pero la aurlcula es: la mas frecuen




a los . cuales se les realizd ecocardlograma, comparados con: 39
sujetos: controles .con_hipertrofi Vventrlcular encontro una-sen
sibilidad: ‘para’ am1191d051s ardiaca’ del 87% y especificidad del
81%. "se.: emnc1onan las 51gu1entes caracterlstlcas encontradas ‘en
los estudlo i los pac1entes con’amiloido=
Moderada dlla

umento de los ecos,. en. especial el
valvulas cardlacas, el el io

Comunmente se presenta comouneuropatla perlfer ca.yisu’ 1n01.
dencia‘va: . Los: 51ntomas descrltos, son'
disestesias’ dolorosas,;perdlda del‘tacto flno v:idela percepcién
de la temperatura,pr1nc1palm nte en’las extremldades dlstales,‘
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los estudlos de conducc1on nerviosa en general demuestran ~.de-
generac1on axonal _51n enlentec1m1ento de la veloc1dad de ‘con-
‘De un® estudlo de 146 pac1entes copn

sa élcalina,
nas ‘y: hepat

n 1pales, presentadose en ot

r-
'451ndrome del tunel’del carpo y neuropatia’ perlferlca‘

*(20',37).
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Alteraciones flbrlnolztlcas.

Las compllcac1ones hemorraglcas son frecuentes en-pacientes
con am1101d0151s. “La ayorla cursan.con: exceslva flbrlnollSlS

vidad de: plasmlna. Se asoc
dor’ de'plasminogeno tlsul
tividad de un activadord
(38,39). :

amiloidosis primaria.:
mente degradado. y depur
tejidosprlncipalmente'e

neas y su correccid

factor X, vitamina

ntestinal es: del 90%.
stadofa31ntomatlco

2. Parenqulmatoso nodular, 3% 1nterstlclal ifﬁso} pleural,
5. hiliar.: ~La- hemoptlsls ‘es el 51gn as temprano, las le51ones :
-nodulares’ son usualmente densas y b1en~def1n1das, se "han descrl-v'

12



crito formaciones cavitadas e ‘infiltradas en paredes 1rregula—,
res.. Elsenberg, Sy Sharma ‘0. P descrlben un:. caso . :de‘una‘: mujer
; se encontro

osterlormen

resenta en el 10% de los
%el20. AL 25 % de los ca-

En pa01entes conAAm1101d051s«AL,cursan con plasmoc1t051s me
ﬂdular,,raramente ex1sten dep051tos enla pared de los pequenos

13



vasos de la mé&dula 6sea. El asplrado a- medula osea es: p051t1vo
en: el 30% de los. casos de am1101d051s con’A : o

Amiloidosis
aﬁOSglaﬁcual

ronquera d'

ras locales. 5 1

cimiento rapldo ‘que; suglere mallgnldad Hlstologlcamente el’ i
aparenqu1ma t1r01deo esf eemplazado por am1101de,’los follculos”'




contienen escasa cantldad de 00101de yisus’ llneas epltellales

con’: am1101d“
mulac1on

amente’ ‘con. tn grado'profﬁndo Y 'bll‘dad con o 51n‘atrof1a..
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DIAGNOSTICO.

Independlentemente de- los “métodos: dlagnostlcos ya comenta—
dos para cada organo y 51stemaf1nvolucrado, ‘en. general;se .requi

mas: frecuentemente rea
de los casos, a51 mlsmo

; des: a‘porivarios autores dando una p501t1v1&ad
que va del 95 : 2 ur sen51b111dad del 72% y una. espe01f1c1‘
dad del 99%" c ;

Hachulla E et alen el que compara—jy
rectal vs asplrado de grasa subcutane

5 por blO 51a de recto. (61).

rango del 12 al 43%
drome de tunelkd

%plon de permanganato de: pota51o tlene apllcac1on practlca'en~—
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-

pacientes con amiloidosis: 51stemlca sin enfermedad a5001ada (.
En-base a.la pérdida: o conservac1on de blrrefrlngenc1a bajo 1uz

polarizada se con51der ~pat estas ] Sen51ble°
:-persiste

radlolodado gu
(11). I :
utll en dlferentes dlstrl—}r
1oca

dentro ‘de organos 1nd1v1duales, -y évidencia la raplda progre—-‘“
sién’y.: algunas veces- la regre51on de los dep051tos de am1101de
(14). , ~ :

TRATAMIENTO.

Dado que las cadenas llgeras son 51ntetlzadas por celulas
plasmaticas y es comun ‘encont: ﬁaumento;en ‘el nimero deicé~
lulas plasmatlcas ‘en; 1a medula osea ‘enila; am1101dos;s”pr1mar1a <

Melfalan. A51 mlsmo ans
utilidad en'la’ f;ebre

encontro una buena respuesta con’ resoluc1on del 51ndrome nefro




tico en 2: pac1entes.‘Y en:5 de: 7 pac1entes alcanzaron una. so-
brevida‘de 17,a 60 ,meses despues de 1nstalado el tratamlento.

(64)

. Gertz .en;unestu ] dex153 paclentes con ‘esque
ma de- tratamlen i falan /prednlsqna dado en c1clos de "7

dias, encontr

uese’ encontrd respues
8% sobrev1v1o 5 anos.,

e tratamlento prolon—fj
=1 ucemla aguda((GS).v

obrev1venc1a en pac1entes “con am1101d051s
avla: refract1v1dad

pl smatlcas que_51n—

ma 1mpprténte la- sobrev1da.
~hismo autor estudlo el efecto de la prot

18



pac1entes con’ cadenas llgeras monoclonales de tlpo lambda” en -
orlna tenlan una’ as alt 'p:evalenc1a de protelnurla en rangos

’ : ‘*Cardlacas"por falla -
‘arrritmia“ mallgna. ‘2.~ Renales, 'por: sindro’
iMalnutr1c1on, por macroglos1a 0 am1101—

cardiaca’ ntratable
me nefrotlco osure
d051s esofaglca: X

concms [ON

La amllo dosis" 51stem1ca prlmarla ‘es una enfermedad que
puede’ 1nvolucrar : v

‘se: requlere de nuevops estudlos para buscar un adecua
do tratmlento.~~‘ : : : .

19
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