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AMILOIDOSIS. INTRODUCCION. 

Amiloidosis,>es un termino genérico, que se refiere al de­
pósito en los .tejidos de un material extracelular,hialino, ho­
mogéneo,·: con características tintoriales propias• ( 1). Los d_e­
pÓsi tos e_xtracelúlar.es; cor.resporidem a .p:roteínas fibrilares .. lla 
madas • ainiloide)\qu:e ;·catlsa:n. al tei-ac.fories ~es~rüct~;ráles y .. fundo 

~~l·~!-•.• ~.~~·~-~~~-~~~~~,;li~~~#~~*.t~.~~:!:\F·sl_"P.i~~.;.n.~iay aesplazainie~ 
.·u1traestri1Cforalme.n:t.e,!''.el\amiloidei se compone de fibrillas­

rígidas' .:.f!o'ira"mificadast de :lorigit~d}"variáble y diámetro apro­
ximado de •1 O;cnanó!Ileitrós;·Mediarite estÜdfo ;c:ristalográfico, se­
han identÜicado".~qomo" •. cáde'iias}:p~lipeptidíéas, · anti paralelas, -
perpendiculares:::a1; ~]é:{ae;ilá'. fibrilla ~ con una conformación en 
hoja beta' plega"da'.'.y;frenzá~a~ lo: qúe :1e proporciona sus .propie 
dades '. fÍsicá:s. :{congofilia;"•:birrefringencia al verde esmeralda::­
bajo luz '..polarizada ¡;:,)insolul:ÍiHdá.d·}'' resistencia a la proteoli 

sis s~···.~:j:b!~~t'~d~;~~·~J~{J:~:l~~f r:·~~~ponente._.de los.• depósifos d: 
amiloide,_.·'púeden tener)propie'dádes·químicas e inmunoquímicas -
que son cuali ta ti vamenteAistiritélsl~unas de otras~ Mieritrasrque~ 
los depósi tcis de amiloi'aeVi:iuedein/inclui:i:' una mezcla dé proteí­
nas fibrilares¡ el mayor: componente. de cada depósito puede es-

~:~i ~~~~t~;u~~~-- ;~~~~6f~~~-~'.~!{~t~~r~~1:-~t~::~~~;~~:~~#i~~:~~-~~~~i 
ca que · 1as enf ermedadesi~am'i"loides/.h~·prese11tari~~.uriégrúpo"' de;'en::­
tidades en donde las:éáraéteiísficas i,(e<líiíicás;'/cu"rsó";:•modo •• de:.. 
prevención y. <;:Úra pÜeden seNaifereht~s;/(4}r luego}entoncesl -
las diferentes····próteípa"s,.:airi11oi"C!esf::son~;'dé'·irifoiorelaci"onadas 
con distintas . ;fÓrmas clínicas .de. amiloide. ,( s')'; '); "': .• :, . .; •. 

El estudio. d~'i~i;ia1TliÍÓidC>si~.~e I:"emota ai'sig{~:~Vi"/y .. _. 
XVIII, en descripciOneside{crecimientÓ y e11.du'rec'imiento de hí­
gado por Glisscin~f'.Malpighi,: Portal. Virchow' en •l8SBiidesCribe.,­
cambios . serósos):eri./varios órganos, describe . la> reacción de Ió­
do y ácido ·suHuriéo\"'coíno níarcadores de almidó.ri }y )da ;!'la\Cieirio­
minaci.ón a fos"depÓsifos. de Amiloide (6). En,1842:;RoÜtansky­
relac ionaé•: la:: i?r.~s-~_ri,c:::ia.::de;;:cambios .. lardaceos.:;énpa'C i'e"ntés;;C:ori ... - ..... 
tuberóútos:Gi""'o::ffi'árá'riaOEstos ~epósitos se co11sideraba'n has"ta-' 
entonces ;de ,naturaleza 'almidonosa, sin ·embargo•{erÚc,J 8.59iFriedre­
ich y KekÜlé;·• d'e'scribe al_ material de depósito ; éóino' albumino­
ide o preteinaceo ~ demostrando la ausencia,;Cle:icarl:Íohidiatos ~-. 
Durant_e. este tiempo· se .había considerado ;a: fa•Sami"lo"idosis / se­
cundaria a procesos infecc_iosos cróni.cos ~/ Wild~{Y/tSoyka'i descri 
ben el primer.· reporte. de amiloidosis primada~\ Para·•;;finales de 
el siglo._ .. _XIX'Adams y.Dowse describe la ;r.eliici'ón;~ént"re':Ia ami-:­
loidosis y el mieloma y en l931 Magnes ·y: Levy establecen: la r~ 
!ación de. la proteína de Bence Jones y la. formaé:ión de 'amiloi­
de. El cruso clínico de la enfermedad y su histopatología fue-



ron descritas por Bennhold en 1922, introduciendo la prueba de 
rojo congo, para el·diagnóstico de la enfermedad. En. 1959 Cohen 
y Calkins describen la.estructl]ra fibrilar no ramificada dela 
amiloide¡. enl9.68 ''.Eanes y Gl'.enneir desc:riberi. las propiedades bif:. 
refringencia y·la. configl.Íra'Ciónibeta' dé' la proteína amiloide. 
y en 1971 Glenner y:;coL• de.scriben ·la secuencia ·de aminóacidos 
de la protéína:'.de 0•amil'oidé<(6,7). · · ·· · · · 

. - .,;'.·~ ·' ' .; <-.-- - '.,. 

• · ::> f.:·~J' ~>: •• e -' • 

CLJ\~:I,;~~~i.i~~:'~~;·~~~.'.·:~~.~~~?9~~1>.7 ' .. ··.· ... ·· .. ··... • .. ·. ··· .... 
A. través.-•ae+ .• la\'nisté)rüi•.se han:\iéálizado· mi.ütiples\cálsifi-

~;!~~·~.~~f;i~~~~;~1~it~~t~~~~~·!·~~~t;~;!~i1.f~i~.fi~~~:~~!:~·~~.~~!~!= 
des. prevfasf"o;/préd.isponéntes:'.ysecündarias\cuaI1do.:existérite 
en forma: éoncomitarite .. :·fenómenos· ·Úiflamatoric)s' cróriic6's •. ·· .•.... 

rs~be Y•:'i)~~~inf~~.;~~i.~d~;:;.·~~i~6h~s.f~n:::·~iéJ~¡{,~~·~1~;,a·i1~1:J%i·~~ci.ón: 
Patron ·I :, locáliz.adC>s a; lengtia/1 corazé:m~trácfo·gastrO'intesÜ­
nal, musculo. · liso:•y!. esfriado~· Iigámeritos; :;nervios yf pi'el~Son -
órganos .. ·afectados 2i;ior·a.mil0idc:.)sfs sistériiú:ás(J?fimar:ias.'y aso 
ciadas a mielomá~·~·Patr~:m·•·II:.Afecta··a óiganos':parenqúimatoso13! 
hígado,· bazórriñón·~/glándÜlas'· suprarrenlaes;: orgaríos .:aféCtadcis 
por las ámiloidosis.;sistémicas seduridaiias. PátrÓn·''IIT: ,·mezcla 
de I y. _·_I=!=:•. ·~·· :· :'..;:::.>; ,-.-,, ,·:_~:7~··_,· ·_;:.:.>"-.~,~-'.~ t·. "· _:::~ 

Kyle; .. Rea'.1i. zi:i ~uha~icA~sl'ti.;;a.C:Lóh~de 'aC:úeracS:~a'.ha}cofistitución 
bioquímica ~de <.-la f ibrilla \amHóidé, 'existiendc>' 2, grupci's · princi 
pales:· Pdmarfas ~. iqué constan de•.Cadenas' ligeras·•;ae fipo AL ··.y--:: 

sec~::::;~:;~'·a=~·~:.~:~rf z.~;:¡~:f~~r:~1~1~1·~.ir~~iffaa:~i6ri~·de··,··ac.uerdo. 
a la presentación. clínica: , Cutánea, VÍscero-cutáriea · r víscerales 
sistémicas. · · · . · · ' .· · · •· · 

Glenner'éústableéeuna'. ciia51:f ic~bi6~ ;i.Bmu~~Íóg'f~a·; · ~.cinsideraa 
do a las :a:miloidosls'primal.:'ias :y las ·asoda'dasé'a;imiel'ciiñá/.•como 
df iscracias , inml]nOéí tfoas, . a .:las ániiloidosis ; seCundar ias ·. có 
mo reactivas:.(2'>;·'· .... •.. ..,¡ ¡,, ;;·>, .)~.l, • .. ·· -

De acueido :i~on i~s'. g~Ías d~ J g9 o:; estab'iecidas pará: la ·nomen 
clatura~y:.das1ffoación-.'..de-=;lá\amifo'idosi5,~éque,0:se·presentó···.em ~ 
el vr. simposio. iritérriácional~ ,en::oslo¡\ Noruega~ la ·clasificación 
se basa en la ·niayor subunidád proteínica presente;en la fibri 
lla, estable"Ciendosé así 13 clase ·diferentes· dé amiloidosis -
( s ,a>. ·· 



AMILOIDOSIS PRIMARIA. 

Se ha.considerado a la amiloidosis primaria como;discrasia­
de células;'plasmáticas. Denomina!l.dose .con las s-iguientes .sino­
nimias: · Amiloidosis primaria sistémica, Amiloido:sis<AL ,Ami.loi­
dosis icUopática •. se infiere que; es de origen imnunoglobilíni­
co;dc:inde úna .clona de células ·plasmáticas; pr~duce uI1a'c;:adéna~ 
ligera.· mon(ícló11:á_1 .. •o fragmentos' de /ella/ qu~{se~~crée,/f 5e;: polime 
riza _en ~una proteína fihrilari;nó de'gradáb,lei(2;9 )t~ son:;_cad'erias 

~;~e-~:·~-~~ªi'l¿W~?~.~-~-ri~~~~G:·:~-::~~i~-~~-~,~~~.~~~i·:·:~.dó?,~J-4·~td6~fri~~=!! 
tons< 1 o ;11.) Tien·e·iriv6lúcramiento.:•·9eiie:ralízado ~,·::con infilfració:1 

~!i;;~;f ~~t~~t~~~!mif~~~ii~~~ii~~I~i~!~~~~!tif~~1~!t m!~: 
En ellas existe'\\a\]mento '•en;'la medula osea·:¡de.celulas~plasmati-­
cas y la: presencia·~"éri\súero(y'iorina; de pr()teínas monoc,fonales­
y /o de proteíilaTde· Bénce •.Jo~es ( 2}4 ;1 2) El material amiloide: de­
la ami loidÓsis ~rimaria 'gerieralmen te' 'es. res is t_en te al permariga 
nato de potasió:;{4l! ; . · ·-· · .. -. · - · -- · -

COMPONENTES_ DÉ ; AMILOIDE> 
~·:~: !-'' \\~;: -. 

Son ele~nto~2~oJt~~-s 'en las' amiloidosis la presencia del · 
componente'P:sé:iico<de'laamiloide,losglucosaminc:iglicános y 
el factor unidor:i?de~:amiloide. reservan su ; importanCia;:. en el pro 
bable papel etiopafógénico;.:.ya; que 'su ;.presencia .. puede estar re 
lacionado :9on las; al terac,iones estructurales··. y características 
o tendencias : á.niiloidogénTcás de éstas: sUstanCias ( 13) • · 

.. ·,. ·- •.. - ~ : ... ' .. • . ; :· • .• ~-. '.~,=·,,. ·, -~- .. ;· ·,_.' f, ., .. . ' . ' 

Componente'P-.,de fa· amiloidosis~·-, 

Es una ',glifé:'op~6faíh~ no fibf ilar~ que comprende más del 15% 
del depósito.de·amiloide.se_trata_de un derivado de una proteí 
na plasmáfica-circulante,denóminado este último "componente P 
sérico-'dec~amHoidosis ''·¡··sec-tráta"-de-una--proteína, miembro--de :.:: - · 
familia-;de 'las pentrexina,' relacionada con la proteína ,e reac­
tiva •. ·Es calcio .dependiente, lo que le proporciona la. capacidad 
de unirse a: fas estructu_ras. de- los depósitos de amiloidei en es 
pecial ' a los. gll.lcosamirlogliCanos. El componente P sérico .de.-= 
la amilo~dosisciruclante es producido normalmente.por,los he 
patoci tos ,_,~su: función :puede' estar ·relacionada a; réaccio'nes' ae-= 
unión con DNA, cromatina¡ glucosaminoglicanos, fibroriecitiria' .y··­
proteína •unidora .de '. C,.-4 •. Es:: así mismo un constituyente .:normal­
de la membrana basal glOmerular. y fibras elásticas" ( 14) ·• 
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Glucosaminoglicanos. 

Son cadenas polisacaridas lineales. compuestas de unidades­
de disacaridos, los cuales estan constituidos por ácido uroni­
co y hexosamina. Todos•-se-unen en una forma 'e.avalente· a una 
proteína angular y la mo.lécula entera se denomina. prciteoglica­
no. En los depósitos de amiloide:se.ha:·ideritificadO al heparan 
sulfato como elemto común y\se'ha.demostr.ado;suúpresencia\en -
al meos 5 formas distintas de<amilode; iin'cluyendof"AL';:•Algunos 
estudios sugieren que los glúco;:;ainiric)glican()s~\tierien/a~guna ;_ 
función en· ·el mantenimenfi::i·· de ;lá?estJ:-uétíira fihrilar~)'.pOsible~ 
mente mediante la alta.•.carga·;¡ri'egativa•'de; los''i.éjrupos>súlfato~El 
heparan sulfato encont:i:ado ·en •:LOs •. depósú:O'i(CiE!:{ami·~·óic]e/;,es del 
mismo tipo del . encontn1dó enflas ;iúembrarias·:,:b·.ii'sáres;·•probabte-­
mente este involu.crado··.en¡•níuchos oproblema~frmétábóliéos 'y biOl§. 
gicos que ocurren· en'la amiloidé)génesft~ (J3f~. '''?if 

Factor estimulad O~ ~~e'·cÍ1T1{16lde u: •. ,';~~º--_ -;:\<: - ,;. , 

se .sospe~h~.d~·fü~· b6~;6ri~iit'~ .¿~i~{~f,,(J~~c:J\i~~nt~'a~~i~o; que 
acelera laspropfedades_: •. iriinúnolÓgicé\s\qÚe\se;\enciientr'an/en ''.las 
células .. intactas'~'~Eli facfor ••estimúladorX'dé, JamHOi.d_e'' ( AEFJ r.· se 
definió. ·por•.sus.· .. prnpiedad_es<biol ógica'.s ;;; Lo.s • fotentOs/por'demos. 
trar su esb:·üctura_han sidoyparcialineiifa. e!xúoséisS;·se•hái'suge::: 
rido que el'(AEF,fórrría•:partede:un :gran icomplejo~•-~ .. elicual''pier­
de SU .actividad. biológica al;ser.,digeridc por,iproteiasas •O áci;_ 
do peÚÓdico~ iOtros;:esl:lldfos:masrecierites~hafr sugerido (•qlie -
el component'e ·•acqvO/eis ~' rela.t{vameilt:'e(p'équeño~(ª-e1eiiiJ1ciona -que 
cuando- se< purif icanc'.deLami loiéje/claprotéíria,:estructúrái~,el -
componente iP: y('loá glU:cosa¡¡¡iD.Oglicán.os ';pierden sii)ictividad, ,:.. 
pero pequeñós,.• frágmentos ae··~fibra.••.de<amiloid.é'son .aétiyos, esto 
es, el AEF;p'úeae,2ser un.cornpl'efÓ dei vá.rios)•componente;que p:ier· 
den su .actividad :cuando\se/diso'éiari.~'(E;lc~]\.E:~'.éÚ:::_t~~yo}(·ha: sido.,e~ 
traido: de:: variás\f ormas: de) aniHoidE! inpluyend() AL asi!'l embargo 
no se .. ha étáblecido/1,sf.JelAJ;:F:;és'iúna;'entfdad,··.U:n·.nido o.:.•una ·.­
reacción. general .en···alguna\pai:te. de"tipo'sséeluláres\específicos ( 1 3). .. : •· : ....... ; ;·. . . . ·- ·.·; ...... ;··· . . . ... ' . . . . ....... ,. 

.;' ">'..>'· 
::.~:::::r·¡l::;.d;;sci~Abc:~~:1~~-·;c~'üta~-~~··1i~--~¿i~~~i·ó~~dª~:f0s'.~a~=-··-

pósitos ·de amiloidef•se:saheJqüe'.én la>'ain:lloidósis .. ti?rirnaria;· ~ 
dé lulas. plasrnáúcas: anorm'aies', ison:,eieníentos !sintetizadores de 
proteína. ligera; précursOra de :iapr(Jteína AL i\del:; depósito . e 2 >. 
Actualmente: se 'corisidera. ün·procesó; fofi1t'iativó/; E!rid_ónde .el 
árbolvasculélr es .el :sitiO';más, cóníunmente;•afecfádo. \Los. depósi::­
tosde arniloide'.in.i.cialniemt'é i:¡e ;for11iirn·,eritre las. 'fibra;:;/miisctil~ 
res de .la media-de la pared. arter.ial~;.·a:di,ferencia;•de•:las. for-'­
mas secundarias; l.os ·cuales se.'depositan en el 'endoteliO. La 
infiltración de lós vasos es difusa, puede': es far 'presente en 
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cualquier Órgano, excepto en los vasos del cerebro,en contras~ 
te las formas secundarias involucran también el parenquima de-
losórganos .afectados ( 1 5) • · · · 

Dentro. de ~Ia 'etiopato'genia,Lse .. ~ so¡;¡peha un :.propabl€);:papel ··-:­
genético, :evfdencüi.do pÓr. '.',estudiosiealÚados •por,'Rokélvina, et 
al el cual encentre una correlacióni:familiar .de Úpo'rgenético 
en un '3'rup0 de·:pacienfesccm'amiloidosis/¡;irimaria):·á;.fos .. •··cua.les 
se les estudio su ;árbol'genético};eñé'ont'rarid.o ;impórfanfos':'cor-

ano_E 

de pacfontés,corixamiloidósi's :AL, :se,/eric6nt:ró.+e1:'predoníini'o de 
cadnas ligéras de tipo, lambcjac'.en.;1m .7].%/de .. 1os•fca'5osi'.y•oen''un45% 

g:~fül~imi~f 1~~12~;~!~1U~!~!!~1t i~~rf f i;i~Utti!i~m;~ · 
que la presénciaidefcadenas ~Ügeras con M:Í:" de J2 }'.:· 18.X1 O. ,·. un 
punto isóelecfri'c'o:{má'si:riegafivoyfcadnas·;¡;,reOmiriá:ntémérite• de ... -
tipo lamba/soI1•características2que conlleva11riesgo dedesarr.Q_ 
llar amilo+d()sis\d,e\,tH:ioAAL~;(1()l.; ·· · '~ 

Papel áeí'.:fa'. p~'ot~í~~ a~ :~~n~~·.Jóri~~~ ·~· ,. '· ~· 
. • " . ,;; : lF;"·,, · .. -.:·:; ·.. : ·>~;- · "·; ":• ·-<:'.·e: .. - ,, .. '> <;:.! < ·. .._, ·. ,_,,., ... > ·.;:: ·,;,·-,. .. _. . ':-<: ~- -~ :-~- ,·_ .--.,..,_~_:- ;:··::··, . . ;~', 

La •proteina de Bnece.· J:ones: repres.enta caden.as ligeras de. ti 
po kampa: o.:; lambda,/tipica.merite•enc'oritradaen,~la;,orina•.de pacien 
tes con:.mieloma{multipl'e;• encontra'dá}tamtíiéri'.:eri•iTa;aíiiiloidosis -

g]i~:~~:~i~i~~~f ~í~i~~~titi~~~~!!~~U~~.~~~!füI~~1··. 
patogénensis:deiiüam'il6idosis···•pi:-imaria'.fué demósfradoi;por.Gle-

~~e~ad~~&1•~{~·~~m;t~!~i~.~.~·~~6;c·i~.~·:~~(·~·~6~:i!l~e~:~~~.~%~;~6~.esjn -
[ PBJ] )' cón•·.ciertas.:fibra's;dé}'.amiloid,é', {fas\ciial'es, erari 'identi­
cas Eri. paci'erites{cori amiloi06sis :•primari'a{ el';' mayor cónstituye!! 
te proteício '. . consiteri .<en Cadenas >ligeras de '~g ': monoclonal ( PB 
J), fragmentos d sus. aminoacidos terminales 'de lairegión v. o 
ambas 1 por lóque' infiere ·que lOs depósitos de ,amiloide de pa-

--;>cientes Con AL consisten en moléculas o fragmentos dePBJ. 

5 



Aproximadamente .el 15 al 20% de PBJ pueden ser amiloidoge-­
nicas, tienen la propiedad de precipitarse como materialfibri 
lar después de su digestión pr.oteolítica in vitre. Esta\propie 
dad amiloidogénica se asocia. con la regiónyLy más·comumente­
observada ·.con la ccadena monoélonal lambda. El dato coricu.erda -
con . la disfrün.iéión de cadnas ligeras en los pacientes. con .ami 
loidosis~ ..• ,No.·exis.te<tiria sE!cuencia. específica c,para.;,todas'.-:élas P 
BJ ó AL amilóidogenica >Los .diméros de PBJ podrfan.ó•'fúricfonar-.: 
como anticuérpOs primiti veis ., y la unióri con; ánfig'e'ricisé·.ácti vos 
puede ser importante;en la patogenesis y la .éti'ologíá~:; EstudiOs 
experilnéiitales eri relaC:ióri a;la PBJ para · e?Ci:>licar' ¡1'a\amfloide · 
demuestran· tina al ta . in'áidenciá de amiiordosis~::: ~n ;p·acierit'es con 
enfermedad de cadenás ·ligeras •• ;EstosieSttidios c~nclúyen\ en. a 
hipote:sis~ de ;queYlós p'acientes, con discradás;Qe •cé1.u1as plas. 
máticas,/quienes :secretarij;PBJ) iritáctái cí \•fragmenfos~c'de;frelia ,•· po 
seen propiedades :a:mHoldógeriicás~ ; Lai"E!riferinedadhc1'.í nicá i resúl :­
tante•: podría'mpás depender>de fa. estrucfúra•moléculari~de:na>PB 
J sinteti:za.da ·•ind{vidualrrÍenfa~-;quei de las diferencias•TiÍitrinse· 
cas de' la•amilO"idosis' s"fstém1ca•y/o' mielonia mult'iple ~-; Estas -:­
hipotesis •··no, .dictan que/.cada·'"páciE!nte, que( prodilce>'cadenás li­
geras amiloidcígenicas ~ desarrolle. amiloidc:ísis•:clínicá ;'(ar •. 

·2 • - - .• : ------ ~-~ ·.~ •• --

~"-''; '~-·::_~: -~->--' ~.-:"=o- ¡:.j'-0, . ,·~--- o, -
--=-- .<:-:::_' -.-'~~-·=: -_:-;; - -,- - -~-'~ __ :':_·--.:~.--~~:;;>.' 

INCIDENCIA E: HISTÓRIA NATURAL; < } L ...•.• · 
,,, __ ¡;q ,c . . ~:;< ¡, ••!"\·· . . ,..,.,,. "\ 

En un estudio)resf:rospE!ctivo, que teriía: como Cii:ijetivo> des­
cribir la tasa. aei,:.iricidencia;·de.· amiloidosis AL ,y' la. história 
natural , el cual~se'-:"reíalizo . a un . periodo de 4 o años .. i;ior•.Í<yle 
R. et et al. se E!ncont:i:;aron 21 pacientes cori .diagrióstic9Sde 
amiloidosis AL/con edad<media de presentación deca5·:~añosf' con 
rango ~e 47 .... . ~2) , ·~in~éisociación con la oci;pació~¡'-ó;'i;(nivel: -
educacional. todos de raza· blanca y la mayor1a con;'ascendenc1a 
Europea. Las ti!1Ciories bioquímicas reportadas ;.en~···.1 5..: cas.os re-. 
portaron 73;·;% éo!l;preseritación lambda y 4% kanipa;. sé')'encontra­
ron cadenas ligéras en órina de 1 o de 1 5 paciént'eí"s :'·e:~Eli-cuadro · · 
clínico presentaron: 33% falla cardiaca, 19% síñdrcí_ine'riefróti­
co, 19% m~croglosia, 1 0% síndrome de tuneldel~'".ªrp·o?10%; Hepat 
tomegaÜa\10%. fnsu'ficiencia renal. A la fecha'Ádel;~. estudio: el 
86% habíari rriüerto'/la tasa de sobrevida media'l;fué rde :2~3 años. 
El 60% murieron;de causa cardiaca ( insuct:iciencia:~_cárdiaca~ o -
arritmia,• 2~p·a·cTente·s por iíifecclóri-:: y1. :por~obstr\¡éción iÍltes­
tinal •. La iricidencia ,de la aptología por año se ha reportado 
en a. 9/millori/año. ( 18, 19). ·· · ···· · 
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MANIFESTACIONES CLINICAS 

La amiloidosis ¡;:irimaria es un padecimientó de progresión 
lenta y los sintomas· iniciales son inespecíficOs; .se descreibe 
fatiga, pérdida ponderal, cambios en el tono de la ;yoz, disnea­
edema de miembros; inferiores; debilidad .gerierálizada, disfagia 

Y s~:::0:Z '.~=f'J~~·It~~e,K~·~~!ta<;·t:r~~~ifiaci:/~e:;h~h'. .. d:scri~ -
to síndromes>á[íliloides',\ dé acuerdo ª'~las ma'nifes.taciones; de··•·los 

~~I~~~~si~~·~!~~I:;~~~.···~·~·~i·~~~~~~6A~~~ri:i:~{:~!!~á~i~~~.~aMaél~~6 
nomía, sí>;·bien ;:1ás('m_anü:es'taciori~s •clínicas) ·,·pueden.'.•ser•· del' .. ór-=· 
gano o s:i,¡;téma':m~~· invóltiéfrado ~· · ·~· '; · · : - ' ·< · ,. " · 

Amiloidosisi'ren.aI{)·····-/•.•X• ,. ···y,_;i(•. 
Es l.a ~manifestación~•~{Íhi~:a:,n;á~-.f~El~-u~nre·,>~,¿¡5t€n'~~·portes 

de que-se;pres'erita;.hastá,·en/un' 90!f;de;16s Casos~'.'Se':'rriaJ:lifiesta 
como un .síndromei.;nefl:ótico';, réportarido tiri 'fre'éiiei:i.cia del'1.1 al 
32 % Y<' al9uri(?'s ~:_'auJ:Or~·s ;:)}éÚ5.ta\~~1.:-.. ·4·4 % ~'f2·.1·-~:·2_9J -~-·>:-~ ,,}~~ , __ '.;,:}~~-/·;·i){ _ 

has~~ ··~i~~6:'tri~.~;~~·r~6~}~~~f,~·~~E~~K::'.'.~~~:~-~t:~~~.~i~~;~.~~i~~·~I: 
Los dñories~son ·de ta1Tiáñojriormal o' grandes, y és ,;fre'i::uénte que­
exista tr,oml:iosis' de'. la: 've'na renal.~ ( 11) • ,- . .> ' ,,, ... 

~~g~:~~~~~IH~~~r~~~~f f~~!if~!~fr~~f;ti[z;~~;~~~~f~!t~;]f~~;i· 
sen tan en•••forma: difúsá,·~'no solo en :el\mesarigiéi,.;sino también -
en la pared .de •fos{•capilared .<Esta péculiar forma •. de depÓsi to 
ha sido dE!scrita· .. poú:si'iki;;et,Ca.1; y/refieré,~'éjtie:puedé ;ser: ca'rac 
terísticade lalami-loidosis• AL; én donde;las ·•asas_•;,e::api'lares -= 
son particularmente 'süééptibl'es•de térierdepósitos .-di amiloide •· 
( 22) .• ··' ·- ..... ,., ·•r• .... · " 

",":._. ,1 

La me:Ío~ c'i~'&~;,,p~r.:l 'É:Í1'di~gnóstico es .. ia p~esencia deprotei 
nuria. monoclcmaF en oi-in_a; ~ suero .La electroforesis; de'•proteí--
nas séricas,,,es/irisuficiente porque cursa con 1hipogamaglobuli- .. 
nemia ( asóCiadéli. eón -pr0te:úmria -de cadenas · ligeras l ,;y· la barida 
monoclonal, cómunmente·no• •. se ObS!3J:"_Va 1 _ pe:c:o_s.Í_enciriná~Él:diagnÓs -
tico·.diferenhia~~--,-s~e--hac.e•c.oñ-iiéfropatia ·de _cádenás- ligeras, ·.en -
la cual existe•;-un\depósito de cadenas ligerasiÍnonócifonales de­
tipo kampá,'AU:eilleva::tamb'ién a un síndroine:nefróti'co .e. insuf.!_ 
ciencia . r,enal •. ·;(2 OJ. · < < : · . ·· .. · ..•. · .. ·.' ·.. ·.·.· 

Estcis- ¡;>'acienfes ·.• coinunmente cursan, e~ form:i: c<J~comitante 1 -
con involucramiento cardiaco y muchos de elfos m1:1eren en forma 
temprana debido·:cá .causas y complicaciones cárdiacas'1 ,sin'-.emba.!:_ 
go otros - progré'sani a>falla reriál .en'. est-adio''final; ·· Muráni/G.re 
porta en. uri 'estlldfo retrospectivo, de 1 62;_ pacientes , con .. amiloi 
dosis renal de ·tipó AL, 37 ~ 6% de ellos requirieron procedimiento 

'--'>dialÍtico ·Y Gertz, M et .al en un estudio de 21J pacientes .con-
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amiloidosis primaria, el. 18%. de ellos cursaron con insuficien­
cia renal, que en el cúrso de su evolución dependieron de diál 
lisis. Cuando el tratamiento• sust:ituti vo·con diálisis .~fué. in'sta 
lado el estudio de 'Murani, J:'effere qÜe: e1 ;29 ';s%'murieJ:'Oil, en el 
primer· nies .. de i,inf¡talado·. el trataníienfo~mO~frando :una;'ráplda 
progresión del'da'ño •renal y 43'.pac1énte:S sobi'~v'ivierón a·· más -
de un. año~ La'sobrevivencia:reporfada'fúé''de~';6ª% :'a•iríás de J : 

;~;"i~I~~~t~~i~mÉii~~tf !~;f~~t~.j!~~~1m~i~~~~fü~it~~~~~=~ 
pacien tés :Con·: lie.módiáfi'si 5:, fué :na::j~ipOtéris'i.ón\, iíitraC! tal í ti ca· y 

m;!~gs~~i~i;tt!il~!t~Iitfüifüi!ii[~~;t!iti~ii~~:gm~ 
ma gue ..• ra:;~fána:.carqiac'a.ilós ríive'1e's•sér{cos:de( ére.atiríiria -
se ·asocian én ;forina¡:aaV,ersa.'cori~.la·;;sobrevidá.;ú( 23'~24 ):'Se'ha .. · in 
tentado .. el ,fran'splanfe•;;ren'a1;·.encontrandóse' una sobrev'ida mayor 
en los·•• pac\eri:tes'corir ,amilofdosis ... dei tipo<AA' que ,los/del tipo 
AL. La· sobré\rida.:a 3\años<.es· menor: en• reláción:''C:611' los· pacien 
tes. gue,cursan•curiá ,enfermedad renal primaria. ( 20) -

-~ ~--~:-·.~ :. __ :-:-~-.'-- -~;~"-o;;··.: -__ ·.·;:.·-_-_ 

Ami loidasÍs ··~a~d i~ca. 
El coi;'~~¿~· ~~ d:~ los Órganos más involucrados. En estudio -

trospectívócde30 pacientes ·gueimuriéróride ami,loidosis genera 
!izada, 'tod()S menos uno curso con· manifestaciones' cardia.cas r ::: 
relaciionádó 'diiéctamerite eón infiltración de. amiliodé : en• el -
corazón·. ( 4). El :,inv()lué:ramiento. caz:diaco s'e ·puede •manifestar co 
mo falla cardiaca: ·congeisti va;. con cardiomegali'a é::omó. reslútado 
de disfunción.sistólica. ;Lamayo:r:ía\de';lb's)p.acierités/muereis,al 
termino de'un año por fálla,Cárdiaca :(2; a,1 o·,16 Ht~ En <gé11éral­
e des.arro.11a>una · ... cardi'omipi>a.tia:;;restricti va·, Kcon'f:·patr().n :fisio ·· 
lógico ··similar ál •.~Íl(;!da"la';periéard,itis·':;consfi·ictiya·, •manifes 
tada por •• insuf iciericia icaraiacá\•taerecha;\edE!ma, ¡(órtopnea: ~·.· ·.·Pº::: 
bre .. complacencia vé~triéular ;y: disfl.lri'ción':.dfostólica!·:··•Lá. c::ayi-

~~~u~~~;~i,~~~!~.~~=~~~~~~~~6:f~ig~ii~~tlii~·!~~:~~~~G~~;t~i~~~!~~i~~~~ 
lar y al infoio;'existe cI:é!élníienj:Ó •biayricular':.oéasiónalinente 
las arteria.~ :~o.r911ári~s·:se•'.e11sue11tran con' d~smi!"lu§ió,ii .de 'su -
luz por deposi tos :de :ami·loide :en el miocardio ·o eri la pared de 
los vasos ,resúlta.dos i'entfnsüficiencia cioronal:'if'(10)t : i · 

Los. depcSsitor aniil~.Ídés en. éorazón resuÚi3.~: e'ri h;J.J.~ ~ardia 
ca, debido\a :~e'strlé::ci.ón°'.del llenado ventriCUiár/(fardiomiopa'--
tia rest:Í:'ic.ti vá )':: En est:adios tempranos losó.cambios ien{el · lle:_ 
nado ventriculiit":í: dé> la' diastóle temprana a lat:.et'einteViiünientan 
la sis tole auiió'Íilar ~ con .. progresión . de. la 'enferméd~d existe~ 

-.>una disminución ,'importante .. en el .. transporte sUriclÍlaÍ:, ·ocúrrien 
do un llenado·: temp¡:áno . en la diastóle. existiendo entonces una 
disminu.ción de la sis tole auricular, denominandé)s·e· falla auri-
cular. .~··· · 
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Las amiloidosis P:t:imarias AL, pueden-invadir virtualmente -
cualquier are.a del corazón, pero la auricula es la más. frecue!! 
temente involucráda~~Los mecánismos de falla sist6lica,auricu­
lar ·no ·estan.bien estableóidos. sé<há póstulado;\qÚesec\lndaria 
mente a·· la infHfradón'puede•'habei u11á re'au'cción enla:-con--­
tractilidad, alteraciones ¡-'en la/piésión :de: llenado . ..ventricular 
izquierda 'que·. púdieran 'tnfll.úr :en, él. transporte ~auricular, re­
traso 'en la, Coríd.uc'ció,n auricular; ;.causarido .. •uria siniultaríéa··c·on:,, 

i~~~.c~.~~~f;i~~~~-i~~~~Br~?~íl~~t:~;i~cif~i.~,t-~l~·~~~·~r~~:-~r-~~~~~-~~~ 
cia de •trónibóii'is'•'aüricular, cóii/riésgo 'de einboli'zación''.cerebral 
(25) -;-,: .. )/'' ·.~'. '.' ,, .< '. '.). ,, ' " 

Es.t~ .. itjfóí'ii2;a~~eht6: mi~~él;~d~él~k l¡éva ·: i~ ~:~--~:,·d~do en 
llamarse ·sinc1rome ide; cor,azon duro, ;y, puede desarrollar,.trombos 
murales ni:i.'ocardié:aos ~ Browne ~R •. s . et•: al reporta .. d~s casos a los 
que se -les' diagnóstico ámiloidosis.:cardi'aca1;yéenicimo\dé ellos 
por autopsiá'.se'.,evidenciÓ mul tiples troll)DOS} murales'·en ámb'as -
auriculas'iy, ún grári trcimbo'múrál\'én':el<ventricúloi0 izqúierdo; 
En otro caso 'que , cuirso •· concomitantém'enfe ;Con:'sÍndrome nefrÓ: 
ticopresento embolismo. arte:i:ial/.;agudó; ( 26)'_:y · .. · .. t'.· ' :•: · .. _·.··' ' 

Se'. enc~entrari a.sími~mo ó~Ú:k~~~T~·~,~~·-a~:iaido~ati~~i6·, ;'6on·· -
descripcionés .comobloqueo/.óardiaco¿ede.··primer•.grádci;' grado's· ·má · 
avanzados' ,ae••·bloqueoi fenóínerio .. de,-.w~nckebách, cbloqúeo 'completo 
cardiaco. ( 4 ,1.0 i: · -· · ·· · · · ;:. · "_:,.· : 

otras forniasdé<'manifes~arse::sé .•. hareportadó.Tnsuficienca 
mitral,: por TierreºVa~s~l;{guie ~d(;!scriJ:¡e'eli~caso'de'.~una:.muj er 
de 58 años'/ cón\'hTstO.riá'.de :,disrieadeésfuerzó~' c6niieviC!encia 
de 3erruido c'ardiaco1\ysc:iplo;holosistolióo: en el :apex •' pori\irra 
diación ,, a' a'.x'ila~{Encontraridose) sévérs '. insuf i'ciencia~Zmi fraw -
tricuspideá. /fréalizaridósélefréenii;ilaz() ::valvúfarfyéfel'\Yesfodio 
histopatológic'oi'.de11láivá.lvulo"- revel_ó· •depósitósde::,a'miloide y. 
mediante. inmúrioJiistOquómica se -éiióonró(que .• lá' aíni'·lo'ide;,. era. -
derivada de :rnmunoglobulina/no secr,etora;(27;) .····:·~··· '·\ .. , 

c ió~a~~!~·~ ;s·d~~~~· ~=i~~~ •. ~~--·~i····~·~~~-~~~: ~~:~I~~~~~~m6~~i~·~:~.i ~·.~~}~ 
que el tamponale óárdiac6;s'eá'.;únai•preséntáci6ii\fr'ecuénte.>( 28) 

:·· '.-. ,.,!F.~·,:.-.:'·;.;,:::·:./-.;;:~>-." ~>·:::.>>.:~5, '_::.,;;:~ '../:·~:·,..:~:~:').'-: :;;'.~> .. ·· ·:::\:;,~·· :-:··:.-:.:- .··\:~~e::\·:,/ .. s·\~r., -~;}~;:_·~::~·;·-.·:. ;:~_(' . , . · 
La cl,avediagnostica :sera "lapresencia•,;,ae.profiiina:,monoclo 

nal .. en .sangrE!;':Y.i;orfriá'i;sin~emabigó~'':existen~algunos';_fdáfos"'s'uges 
tivo. de ·amiloidosis· o•bién •que'sé;.hán :obse:i:vadó' .. cohifnásdrecuen 
cia en ~sta pat~l<¡igíá':· (20) • · •; · Y' 1 ' -

De l~s .riíet€i~~;~ ~-~ ~:~ti'.i~iC>; vd.ºe···.·lgt·ai:i .. ,bJ··"eip·_'····.·ºe··· .. t.·.·.···P·~·a't.·.···r~.·o;nª.· ....•. ·.·-.d~.e~·_?_.,·,· ...• •Pf .. 1s:.be·····u~··dr{odi'nª .. tf. 0a .. rst'o·. ·-
electrocardfográfi'cios i(b'aj o .. · . 
al miocard.fo,\bJ:óc;¡ueci'.2'AVs:de··pr,imer.'g~ado; .. ,Bloqueo;.AV.f;c9mpléto 
BRDHH, mar:Capas6) migr'atcirfo~: y escape, nodal. "La';ra:diograf ia. de 
torax eyidencia:'en'ocasiones, ."congestión pulmonar):( 29 r· . 

El. ecoc~~dj_'()gr~m~' ~s el p~bc~dj_~i_e~t~·'ifiag~6~tlc~ d~ más va 
.,.,..1or ( 20) En· un es.tudio de 31 pacientes, realizado p'or. Fálk, RH 
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a los cuales se les realizó ecocardiograma, comparados con 39 
sujetos controles con hipertrofia· 'ventricular, encentro una sen 
sibi'lidad para amiloidosis c:ardiaca del. ,87% y especificidad del 
81 % • se eimnéi()nan:'las {siguientes 'caráctérísticas . encontradas en 
los estudios esc:ocardiográficos dé> 165 pacientes. con amiloido:.... 
sis: Ventricufo riorm'ales o esc~sarriente dilatados. Moderada dila 
taCión 'auricular/;"engrósamierito d~ las paredes en forma: simétri 
ca. Signos ·de~dis'furiciónis1sfólica y diastólica. síndrome de -­
corazón rigidéi'tfcon' dislninilción:~ae· .• • 1a· complasencia ventricular. 
El dat() más:'(sugesÜvo;es'.eL·auménto de los ecos,·eri especial el 
septum interverifriculár'~ Lásrivalvulas cardiacas, el. el'ldocardio 
y el septumi,iiiiterüi;.icular'seh;iúedri apresiar con engrosamiento 
moderadoi=>uedere¡.¡cc:mti-arse:'así· mismo insuficiencia ·mitral"o.tri 
cuspidea~ 0 c~n :p,eqüeñó,derrame· pericardico. ( 4, 30, 31 ) · · -

Los d~pÓSl t6';;;}a~·;X~milo:Ü:'l~', tienen una gran afinidad;:'i){!¡J:'.. el ~ 
Tc-99 ··'PYP• Estudios (con(gama'grama .·cardiaco con pirófosfato se 
encontrO(iina' alfa'~é:a¡;:íacid.ad ·'de captación del ·pirófó:sfafo.'.alre:.... 
dor. de tejido '.ii'\fH tradb E>ór' amiloidosis y estudfos: tomógrafi­
cos han·revefadoüna''';a-üineritacía captación principléimél'lte en .. la-

parci:n:~i1;r~g~-~k~~tº;~~~~1:f~~-~~:d~~~.~~tos e~ s2fi~~~'.te';~1~ara·:.... 
el diagnóstico ,·;·si'n iemb'argo se·· ha ·reportados Casos~~·ae: a'rr:i tínias 
severa.s' sinFevidencia;:.diitgrióstica :y que• flié rieces·ar'io)réalizar 
biopsia def endórnfocardfo cuyo tejido reveló infiltrado .. de mate 
rial amiloidé '(33) ·. . ... ••··· . . . '< ··• ' ·,; .· · .. · C -
e~ ~~a~·~ri~~~~t=~~~if.:Ík~·;i~~.~·~~~~~;o~~Iit::f~**~~~~¡fi~~~é·:~~J~s·. 
d1ureticos1 •• estan•'\contra1nd1cé'ldos ·los•::bloq\leadores 'i;deVlos· ca.na 
les del. calcio )~La\digoxina. tanibié.Il\ se én'cuent:ra• óontráfndicada 
ya no se há . encontrado : benef icioJ para; eh fratamfen~o ;de ,;fa; fa 
lla cardica y';• i:íiieC!e ,·originar ti°disfunción~'diastól'icá\,,y ;,bloqueo -
cardicacci; se;:,ha::11til'i.zado ;agentes ·.'é;iué.;reducent/ia ;post carga ,•'co 

~!~~º~t~~t~~~!~~.~i~i~::~i~{~B~i~ii;~i;:~!~:;~!B[~if ·grr·~~g~~~·~!!~~ .. 
resul tados'i e\;inc_l uso é'se\ha ·me'riciona'do ; el . trarísplarite 'Cardiaco 
sin que•Oexistan,J~st\ldi's~ C:o~t:rolád()s de· su· benefiC:i?( ~o¡.• 

dia~!.~orti:1~~··~·~·;.~·~~'.~.i::~:.·~~ifa~~~~;1~Úél~~~éi!c~·~.!~~~·~1·~~~-~i~~·~~i-··· 
ta tasa. de mórfalidad pobre sobrevivencfa con •un promedio ;¡ 
de 7.7 meses':(2o¡> ' ... . ' -

-;,_-.,>>·-.. . ... ·--,_ - , _--'.'':., . . 

:~:::~~~:; .•• Prés~nt~ c~~º~·~¡¿P•tif perifé;c:Y su .•• 1nci 
dencia va del 15~25%: de, los casos.• Los sin tomas. descritos. son 
dises.tesias. dcilcirosas_; pérdida del tacto fino ;y de la per~epción 

_.,de la temperat:ura,principalmente en las e.xtremidades distales, 
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los estudios de conducción nerviosa en general demuestran de­
generación. axonal', sin 'enlente.cimiento de la velocidad de, con­
ducción 6 desmiel'iu1ción~::De un estudio de 146 pacientes copn 
amiloide AL reali:Zado\por Duston, MA et al. se e,ncontraron -
con neuropa~iaLperiféiéa al'momento del diagnóstico a 51:pacien 
tes y 11i,fo i;irésentarori 48 meses antes del diagnósticO, el res­
to presento.; los. sín'tom.as •en .el cUrso y evolUción<de>la enferme 
dad · ' , , ;: :? 3!~,.\.'~ \~:¡ > ~< .· . . . . .. · ··.· ...... ' ~\ ''. " . -

La:·degenraci·o_n.:axonal· se ·ha,,reportado en .el 15%;;de :.lo,s pac­
cientes c6ri1amH6id6sis'primal:ia, 'los mecanismo's~fi:patogenicos ·­
·no se é::onopen ;, se)scis¡;Íécha la presencia' de is'qu'e11lia1~c'cm'.infarto 
arterialide'/los nérvios, la compresión. rieúréúi~1t"J;íúede}'cé>,ritri-:-.: 
buii aLcompr()miso funcional. Se emricionaéjqueiJ,os':::pacientes -
con neúropatiá periférica tieien mejor pronóstico''niostré'Í~déí. una 
tasa de sobrevivencia de 50% a los 3añcis~ '(34)~'·c'f :'i / !{ 

·Frecuentemente cursan con neuropatia 'au'to~6~.:i,ca(zé) Herrero 
H.F~ reporta 2 casos d pacientes von ainiloidósis·e:uyas•princi 
pales manifestaciones fueron diarreas. crónf:ca"s,;.;polineuropatia 
mixta con disociación pseudosiringomelica,''Y '.trastornos 'áUtonó 
micos en la esfera digestiva y cardiovascuJ:ar~ .• a~.iambosYs_é· les 
detecto depósito d cadenas ligeras tipo. l'ámbda:; eiú Bfop'sú.' de. -
nervio sural ( 35) otras manifestaciones,'deYrie'uropatia::autonómi. 
capérdiO.a del control de esfintereso j.mpofendia·~ e~~{ > ·. · -

Ot~a forma de manifestación netiroló~.:i~~ :~s la.:;afecC:ión de -
pares craneales Traynor, A.E .reporta.:6,casos en\'los qúela 
principal manifestación es afección a los. pares '°craneales en -
especial III, IV y v;;. ( 36) . .. . . . , . 

La pré~en~ia de ,pfbteína n1cinbclonal en orina y sangre se eg 
cuentra eriu.n'·62%>:de los.cásos. (20), 

AmiloiaosTs ?~eGátI~iT 
... 

Las ~aniicii~t'S:;;{oriei~ ·li~i;>á.ticas, se obse~van en el 16% de los 
casos, ¡eri'.i.iI1a. !)eqúeña. porción se '.observa. aumento de la fosfata 
sa arca1iriá ~(con v,alores riorniáles de transaminasas; bilir'rubi-= 
nas y hepatomegalla no palpable¡ la' mayoría tienen imiolucra:...: 
miento extra\hepátic·a. ,··Geirtz; MA. reporta en unestudio prospec 
tivo de 80 :.P.é!S::J,~n:t.es~~.qü.e:..;;l'a;,ainiloidosis puede presentars'eécm··=- · 
mariifésta_c_iones~;derdisfÜnciÓn ;hepática. En autopsias se óbservó 
el infiHrádcí,a~iloic;le ~n,el65 al 70% de los casos con a~iloi 
dosis primaria ;::,:Dedcíi;¡.- pacientes estudiados las manifestaciones 
iniciales.·fuerorí '.s.aciedad iferiiprana y érdida de peso/, edáma y.·. -
fatiga. La; indicaciónl1de~bfopsia hepática en el 60% ae>·los ca­
sos .,fué .hepatóinegalia;,úíexplicable, Los datos físicós que se­
encontraro,ri•'coniinás frecúencia fué crecimiento de .ba_z61;oliígado 
y lengua; lasima'ílifestaciones extrahepaticas encontradas ,én. 
asociaCión .éon 'disfa.iiú::ión hepática fué síndrome nefrótico. y fa 
lla cardiaca/ como 'principales, pfesentadose en otros casós -= 

--"síndrome del tun~l :del carpo y neuropatia periférica. (20,37). 
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Alteraciones fibrinolíticas. 

Las complicaciones .hem.orragicas son frecuentes en pacientes 
con amiloidoisis. La mayoríá cursan con excesiva fibrinolisis 
la que se na'documE!ritado por un acortamientó del tiempo de 11 
sis . de. globuliria''. y de :1fsisi 'del coagulo~. dis111inuc.ión. del_ fibri 
nogeno plasmático y eleva.cióú< de·' Fdp/FDPs ·.y estudios negati­
vos para mr¡ómeros ·ae fibrina~ ::uná ;disminución·del' ·fáctor VII 
y V. también:se·naireportado; ;sé hé:desCrito a.sifmisino:'deficieii 
cias del' fai::tór xír, •xr, \cininogéhO' de fano·. pesa••:molecular fac 
ter rry_ Cúando'e1:tiempci··.de·_·•ti<J~bin'a ys{eliianali'sis(de•-···reptila~ 
sa no· se' co:rrige ·sugiér.e ra •. presericiáVid(a;\un;ir¡hibido:i;'t~La·:fibri 
nolisis• .. Patológica· ocurre,.· ·'ya·· sea1:como ¡'ócinsec:.uenciai'/dé:•· ti'na ele. 
vación 'sustancial '•de. laacti vi dad ~ae!·plaslliinclgen'cí' CÍ\ldeficiencia 
de los mecanismos normales.· inhib'i tod'Osquel;néutializen3Ta 'acti 
vi dad. de plasmina. Se asociado •así;i~iíiismo ;ge1\ a\imento;\del 'actT va 
dor de plasminogeno tisular .é:incrélnentoi·e'ri:eFiplásma~de:rla·ac 
tividad de un activador de' cadena'.;s:Í.mple>dér:d.pO.de:'urosiriása 
( 38, 39). .· ;· .. "' '·· '·' ; :: :· · · ·. ·.:; :<·.:·.''';,:;.-:;·e 

En especial la def icincikf~1 \f acitJ{ }(Y) sólO ·;~rii6~~~iories. , 
deficiencia de los factores, J:r; WII .y.''IX 'se;; han asci'diado' c'on 
amiloidosis primaria •. sé S()Specha ?9ue ·e.1 faC~oriiJOj(es:i rapida­
mente degradado y depura:Clo del','plasma'(sién'do~secüésfrado ;,em · los 
tej idosprincipalmente ,. erilos{órgán'os' cori~'altá'~dérisidad:'de. _depó 
siros de amiloide, particularinénteébazO.'e.·hígaaci~'{Lasdeficieñ 
cias de estos factores lle\Ta :a importante's 'diestesiás sariguí--= 
neas y su corrección se;l-¡a(héc,ho.''.con, supl'emenfo.s;\ con. pléisma, -
factor x, vitamina .KYsin resultados favorables~ ,:se,~reporta un 
caso en el que estas 'alterá.cfo'ries';fueron 'trata'dás' cori esplenec 
tomia con mejores resúltadcis ~<,< 4 O ) ' · · · · · -

' ·:.c.:\','..\ :· . . " ,¡ ·. 

Manifestac~~~'e;,' g~·~trC>ih~esti~al~s ~· . 

La inC:tdél1cii:í;;C!e_:invoÍücrainiento;-gastrofotest:inal e~ del 90% 
las manif éstabióneS Clíl1icas · .ván'idesdeel \.estado asintomático 
a sangrado/gastrofntes~irial\'ma'sivC, Y.muerte~'. El sangrado puede 
etar .. ocul to~ \ser_:fiárica :h'eniorragia ·porj.ulce:i::áciones, .varices. 
isquemiá<fotestir¡ar;';;purpuraC>\coli tis ~.:.L'os; datós '.endoscopicos 
que se desCÚbeniI.s()n:{Profrusipn••polipoide1 :que:'simula t.umora­
ción, •. :· fragili.dad•,.dé,;1a..inücosa nulgeraciories ;\ei"osiohes;,;púrpura -
hematcima·s' submucosos-;(4,r)"'' PÜed~:-náber; síndrome ;de·.•mala,; absOrción 
como .resultado/dé' neuropaúa' :aut6riómicá. o pC>r ,grandes. depósi tós 
de amiloidé'en la mucosa' del· in'tésü'no'•delg¡;¡(fo.; 20) .< .. 

·· .. :.:>: ·,"·: ;- ,·-::);:, ':C"';>. 
~ .·: .. ' : ~-.. '-" 

Manlfesta6i.61'l~.S ~ui~~fi¡~l~.\i• .- · 
El invol~crámfent6'puim'o;;ár se ;~ese:ta; en .eÜ35 .al 75% de · 

los casos, .U,sualinente se .calsificá . cOmo· : .1 • '. traqueobronquial, 
2. Parenquimafoso..iiodular~ 3.~ intersticial difúso; 4 ~· pléural, -
5. hiliar. La hemoptisis es· el signo inás· temprano,' las .lesiones 

..,nodulares son usuálme.nte densas y bien definidas, se 'han descri-
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crito formaciones cavitadas e infiltradas en paredes irregula­
res •• Eisenberg,R y Sharina o.i:>. describen un caso de una mujer 
de 70 años de edadque mediante.hallazgo radiológié:C>•seencontró 
una zona nodular /··sin_ marüfestaCionesi•aparé!iítes ~ y· posteriórmen 
te desarrolla,'disnea progresiva; pero con l\,ri cu-rso lefrfo / la pa -
ciente; curso .'sintratamiento:c6n una soti;rev_ivenCfa. de 14 >años:-
( 42) se. repo:t"ta'~eF éasó de'otro'épai:::iente de' 70: años tanibiéri 

~!~1:~;!~~·~i~·i~~-~~-~ }~~-1~~!~~;;j~-!i~-~-~i~¡·~~~~.;~~:!1f ~~~-~I=·:~~.~ ~e 
adeniás' del· ii'1\7Ól,uéramienfo;'I:iulmoriar:<5e,acompaña1de ilinfafü~nópa 
tia mediastiria1; ,ehiliar:-(·4.4 l.~<.p'ór 'ultiríio_se, li.a:reportado'tam..:' 
bién la preséné::ia 'defistula< arté!rfoveriosa: eri_,pulmón;¡por Kaniei 
et al en•uri;hómbre d'77· años~·asáciiado 'a2aiiíiloid6si5· pulmonar 
( 45). ' ~- '' ' ' '<, >_; ... , --- .-> , ...... · ··;.·.·: -.:. - - ": ;;<,'. •' " - ' ' 

- - - - -: { ~- '.'·: . ' . . 
,-,' __ _,:;' 

- ;._- ,' 

Amilóidosis C:iif&riEiél. · .<-,".-

Se presE;!nf.'~ ;~ri:;~pl"bxfm~~~m~rife: el 3Ó% ae; 16~- <Casos. e Las . ma­
nifestaciones.• más;porriunes-'sc:iri.péteqÚias' y: equinipsis;, se obser­
van en cara ,;especialmente •en'• parpados: yfregióri•periorhi tal ( 46) 
Otras mani_fe_stacioile's' son pápulas ~·-:noc:iu'los0.0Aésionesvesicuilo 
bulos as ,herii<Jira,'gia';, alopeciajr,;c lésfones·,de'~l.as,•mambranas ·mucas 
sas .- Se describe'.el cás6' de, una •Ínujer>:de ·72 años , con 1 8 años 
de evolución: córi purpura periorbi tal, reciirerité y con presencia 
de cadenas 'ligeras'.' ( 47) y otro'. caso'•repciI'.tado por Konohana, A eT 
al, deséribe' un'. hombre de';-52' añós'de ''edad ,·/eF.cual evoluciona 
con unaúforiitaClón.ji.odular en. el éuérocCabeÜúdó que en el exá­
men histOlógiCose· encentro .material'amorfo eosinofilico, que -
mostro birrefririgenciaal "erde esmeralda y resistencia al per 
manganato de potasio.' ( 48) ·.· ·. · -

Se r~porfah una ·~~~ie 1 de pI°'~sentaciones. raras y en ocasione 
son solo Casosaisladós. de. depósitos.deamiloidosis, que median 
te estudioYininurióhistóquimiéo Corresponden a amiloidosis prima 
ria asLcom6 algunas alte'raciones ·a sistémás de presentación = 
menos ··freéuenté:':· .. : ;/ 

Al terái:ffóii'e's'llelíi~t-¡;16§1~-f~ ~P~~de ;~~¡entar púrpura secunda'-
rio a lesiones>o';bien>•;con maniobra de'Valsalva. l"uede haber -
linfadenopati'á; ;la esplenomegaliar se'' presenta en el 10% de los 
caso.s., el hip6esplenisfo6.';furicfol'lal:,. en el 20 AL 25 % de los ca­
sos ( 8) / rés1.üta:{ deLtdepósúo:;inasfvo. de amiloide generalmente 
en la.pulpablánca;y;paredes'de'.lOs v:asos, presumiblemente los 
depósitc:isde amifoi~einterfieÍ:'en,con la función fagocitica --. 
normal'; del l:íaz() ;:; lo cé;íue. llevá<á' la aparición de eritrocitos 
circulantescCon. cuerpos de H~wel,-Jolly ( 37) 

En paderites c~n AmÜo:Í.do~is AL cursan con plasmoci tos is m~ 
-.dular, raramente existen depósitos enla pared de los pequeños 
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vasos de la médula ósea. El aspirado d,médula Ósea es positivo 
en el 30% de los casos,de·amiloidosis con AL~ 

Del 1 () ~l 15% 'de lo~· caf3o's C:Jrsanco~ allemia, la cual es 
normocí tic a : y coexiste- co#'' e1·: m_ielóma. ( 8) ~ . . . . 

AmÚoidosÍ:s5d~·~i~nd~i'~ lagrimal:' Se rep()rta::un :caso .de una 
mujer de)2•z;años-porJ.Conlon,MR et al. quienfcu:i::s(;i co.I1 pj:osis 
bilat.eral'• sec.Uí:i.dar'iá1Xa :/edema, de la. orbi ta" en', s\l:i parte •superior 
y que pór~eeftud.fo\;t6mográfico se evidenc.iót;c_recimíerito 'difúso 
de ambas 'glá'ildi.ílas- lagrimales, El exámene. histolÓgico.~evfüencio 
material :coínpát'ible con infiltrado amiloide ~~;{gu;g:co~ ~irim'unohi.2_ 
toquimicaJl'se\enCo'ntró deposito de cadenas Iigeras•de·· tipci. lamb 
da., Los. mepanismos patogenicos de esta localfz'acióri'}:rio ,se ca:: 
nocen, sé>postula. que las cadenas de inmúnogié:ibúHria,son''secre 
tadas lcícalIÍiente por las células plasmáticas fagocitada's por :: 
los macro fagos y secretadas como fibras de} amilo'ide\ (4 9) . 

. .",-''• ':/,.\ 

AmÚ~ia'6¡;;j:5 conj un ti val: El edema i?a:iBeti'r.:li".'}/f~'i}_i'r{~()iucra­
miento conj un ti val son raramente• observados ,;·en:·. la•(amilóido'si s 
primaria ~·~•Lijma, Shigeroko, reporta él~casó,dei:'c;una, mÚjer de· 52 
añosqué presento maracado edema parpel:Íral:; yiié;it1e. n¡ediant~ exámen 
histológico se .evidenció, amiloidosis.::.de,'ytipo{AL;·(4 6) ''°':·,·• 

Apnea .. ¿~ s~r~cti va del. sueño: · ocurr~ :Cen. pé'Ídéntes'i'~~~i es tre­
chez de la¡;yía a e rea superior y puede: :r-eflej 'ar], un''de'sorden: aná 

~~m~~o 7.~.·~~~·~.~.~b~~~~~¿f~~·~~~t!;:~:::6ii~~~;~~;--~:~lri~if~~:~·~~~R=ci~.'.:~ 
loide y .qúe é:'tirl:fo' clínicamente '.con,este síndrome:." (SO), ·.- . 

Amiloi~cisd J~~Eij icjat ~~-d:sc~iS~ Sma;;m~fe~; ~i:~~tica.,de 79 
años.·. la:cual cursaba'•con•cisnüffCien'Cia':renaL 'y>porulfrascinido· 
se evidenció IÍ.idron:efrosis :biláteiraL El «3xám,én citoscópiCo, -
reporto' tumor 'eri'~:ei\frigeininó ~ae:ila::'vej'iga y \eriexámenpa fo ló­
gico reportó IÍlat~rial'"co'mp~.:n.~r~_·'~:_s:in a.~.il~.~dos.~~ dejÚpo: l¡L. ( 51 ) 

Claudi;:;·~tci¿~·:~s'pin~Í:' Se\·ha•·• idÉ!ntiÚc~do c'iatdiba:·~iór; Ei.spi­
nal, asociadacon>infiltradón densa ;de,Hgamentos 0.espinales y 
estructuras ,'discale's Con ;iimiloi.de, ~; Los'.aa tos frieúrológico's .' ínás • 
comunes .. son neüropatia periféricaljdebidaaL;infi'l,trá'ci.órúamiloi 
de_ a nerviós•·.periférICos"'ypueden"'-érí'iníü:icarar;uii :,cúadro 'clínico 
de estenosis. ·espinal~;Prassál._desc:r:ibe(Ún~paciénte.}i'Ci:íll'.paraple 
j ia causada>•por estenosis espirial•;:a 'ni vel;,de}T11/T1.2i;p0;r: dep6 
sito de amHoide .( 52) Otro paciente 'descrito por Harats / N que 
presenta pa:r:esias/y/coirípresióndel'i córdón espinal /como manife.2_ 
tación:ae:~-_amll'o:~:9.'?~.~·~ pri~_,~ii~.,-(5~.J-.),'· ,,, '-'<·.--<~·~,-- '"'·~;>>''·:Y:>.·· ... : 

Bocio. amÜoiaÉ!:se ~~~i.fiestácÜni~~~~nté ,Co'ffici ~1a'. ~u'.hior~~­
ción cervical i :que crece rapidameritei se acompáña de''.disfagia¡; 
ronquera de .la. voz y/disfonia debido a compresión de ;estructu­
ras locales. El bocio esfiime,duro en écísistenciay,:ccín cre­
cimiento rápido que sugiere malignidad. Histológicámeinte el 

_.parenquima tiroideo es reeinpiazado por amiloide1 los foliculos 
_ _;_"_:-··-
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contienen escasa cantidad de coloide y sus lineas epiteliales 
estan aplanadas. A pesar de la gran infiltración amiloide la 
Función .endocrina puede' estar conservada J 54) .. ···. .. · 

Alteraciones vas8utar~s :~.·Amil~idosisc~lifiiftada i1 .. si~tema '- · 
vascular1 se ha descl:'ito~' Estos pac;:ientes; desarrllan Claudica-'­
ción/ isquemia: de 'las~ e~tremidades·~:.Rao,;·; JKi·repor.ta>el.·caso .. de 

i~i~i!if~I~~!il~~!filftl~ll~~¡~~~!tf f kf i~li~if !~~f Iii~~~~i~ 
- ,. " <": -~\·,,·• r • ,-, _, •• _,.'c. - • ,., ' • -- '•• • • ,•-,••' -~ •/~i"" ;' 

--~"- ''.~·> · .<- z --~ ·- ·· :·: :~,/:: .·C" .'...:~,·- ;~_:~:.:.;··.'.<~~\~;~ lC>,--.. ~{:.·:::.-- ~;>: _ . ~,,:. · :--;-.:t.~ .. ~-;.-.· .. _,, .. :;:.· ~-,~-'. -... _ ,_·_. 
In vol ucramiento oseo: :¿c;,Scha t tner,: /A• desc.ribe.:c.un:i caso :;· de· un 

muj er···de.·:.54J;>añoss,~.;con .:irivolúcrámient6 óseoi·qlle ~e :evidenció.me 

~~;:~~~~~¡ fü:~~~~~~=~~.:~;;~~~~.~·i0f~;:¿~\f, ~I~~f!~}~}~'~'~f :~!;E 

~~~,~~;~~~~t~ii:!i~i~;i%§11~~lH}~f ig~~~;f f~~~f lt i~~l~;r2~~: 
clínicas fuéroÍÍ•;vairiadasfpreséntando 'nopdulos :;fórmese riíul ti-;_ 

~:~¡í:~i~;~~~~~Hf ~~~~~·f~H:~~~1~i:~:~~~t~1t~!~~~~~'.~f ¡:~~=t~:~~· 
quictectura'i'y• ani·llos'C!é'ámiloide~'ciré:úndados'. ·por 'células. gra"'-
sa (58) · · '· ·o::,: .. ·· ·'.· \'.:.°• ':: .. \ ::·. . .: :'.':··. ,· .. ·:· · :·L' 

rvo{l1~i~u~i~fa6;i"sUJ?~~~i~nal: · ia '·i>J:"~s~nci~\d~ ;;J,~úgi~e'. ~·~ ·.las 
suprarrenales :se\encueptra con;relat'iva":freéuené:ia:, .. -én·series 

~~·~:~~!!~1~;.~~t~~.~~;~i~ ;~ri:~:~~~H;~ii~:~n~~~s~~~1e~ff ~~~!é:t:i~is 
el 46% de,« los Ca'sos:~cori~•aíriiIÓido's'is,;rénal¡. ,;'.d~m6stiánd'6 'así ·hi 
función: suprarrenal) .'aparenterriente:::seéUndario ,·á infil fraé:ión de 
amiloide~'/(59)';\) '\< ,,- r:;\(> :.• :r~· 

r-iiop::i ti~:,~j;¡i~i'olcié'~ cs~·+a~~~·;i_t,'~~~~~~1?6~.it.¿"éá~-~~ffo:fae·~~nt~~ ·. -
las fibras. musculares'f preSent'andose)como/pseudohipeí:-trof ia ami. 
loide y·· se\as'ociá (o,. no .. 'a'i.debili'aád{y' 'doloómuséUiarL ~ .;Puede. pre 
sentarse. también_ :;:conio.micípatia .isquémica.con :depósitos.:·d.e· ami-:­
loide en los "ªseis; sa~guírieós '.que frrigán los' músculos';: clini= 
amente con. un gradó.profundo.dé debilidad cori o,siriatrofia. 
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DIAGNOSTICO. 

Independientemente de los métodos diagnósticos yá comenta­
dos para cada orgáno y sistéma inv'olucrado', en .general se requi 
re de la demostraciópn de amiloide :en lcis•tejidos(18) .Y por -
lo regular· es• fa biopsia deltejido.·involucrado~: se.demuestra 
birrefringerícia ·'al •verde':esme.ral:dél, ebaj o lüz;;po)arizada.~Cdes.,­
pués '. de·.1a .·:un~.iól}'c9rí'{~oj01:'.ccingo\y/o e'st.rucfura~· fibrilar, atípi­
ca en microsc6piayel~ctr6nié:á;que'es)tel'f.rmás c'6ilfiélbleFd\0los mé 

~:~~:ii~1U!tifü;~iitii!j~J~fülti!ltf l~~~!rf 1!~1t~f ;~~i~~:: 
se ha. visto\ que.·. dada·~ la'H:ríatll:raleza';·sistémica •!cfo:;\1a'{amilóidosis 
primaria.ipueden élyud~r};~n\fgrán :meC!ic1aJa1';~diagiió;tic.6 ,, de tal m 
manera ... que .'la'~iopsiá reé:fal'.t'~élbía'!sido.úmás·•. frecuentemente.· rea 
lizada· con "un¿;:'positividaCl· .én\ ér 80%'. dellos casos, así mismo -
se había .. utilizado• lá biopsia de piel con una positividad en e 
5 0% de _los. c'as~os _(11). · · ····· ··· ' ·· · 

cal::>é seña1ar/queen resie~tes'años se ha desarrollado una· 
nueva técnica¡c;se°'refieFe'.·'ar?aspirado de grasa abdominal. la 
cual~. ha .,sido .descrifa,por·•v'arios autores dando una psoitividad 
que va .del 95 ~·:~J.1<98%~,una :sensibilidad del 72% y una especifici 
dad del· Q9% cóii.Yuri'valói: predictivo hasta del 100% (11) ··· ·· -

••. - - .. , . , ·-·-··- _e, "·-- - ~o:'::"";';"-,i;· ·- - ·-- - , 

Un est~.dio reaúzáaó;.•'por Hachulla, E et al en el que compara­
ron biopsia '•de?submucosa rectal vs aspirado de grasa subcutáne 
encontraron üna;poáitividad del 84 % para el ultimo estudio ( 60) 
y un estudiomeíxicano. realizado por Ariza ,Re demostrarori~run rei 
sultado;positivodel'90.4%>comparado con el 80.9%·de• .. lós c:Uag-= 
nósticos hechos·por,biopsia_de ~ecto. (61 ). · · ;; · · ~ ··, 

El a~piddb de ~r~~~ ~subcutánea . es un• método Ei~~ü;J~(.iriclu'" 
so apra páciErntes conalteracic:mes '·.de la é:oagulac.ióni:••'fi'emé mo­
lestias miní.inas; no es invasivci;y;da(\]n\diagnósticc)'.:i:-ápido~.· La 
desventajaesque tieneiuna altél>tása\deifalsos riegat'ivcis· con -
rango del 12 .. al 43%~.,,(11 ).·y se.,lnendona,que.páCientes. con sín 
drome de .tunel del :carpótieneri uria:'.ba]a:inCidencia''de~;pos·ifi-=. 
vidadde ·esta;prlleba (8)•:'.~.~~c~ci;c.:.~.c~,f:'"'~°'' :c,c-:•~-c~7·:c·-~;".''.:~. ,'. / 

A las muestras obtenidas: se les .. realiza .finciones,¡e~pecfales 
como la que se describe; arriba eón rój o congo~·· Aspi mismo para 
diferendar. por tinci.ón ~al;:¡;¡resencfa, de amiloidosis 'no••AA';. se 
realizá·· la.: te'cnic.a de,;pe}:-manangahafo •de potasio; .El c,ual\es .cá 
paz de oxidar.;lasn:bbitilliás)ele;1anili.bcidldeAA,. haciendofasi'.'pÍfrder;­
su afinidad por\~lf/roj,o éorigo,•~pprobalemente .en relación~.a:1 al 
to contenido frie ;argini11a':;en :este" tipo de fibrilla'.Las. fibiillas 
no AA· son .reSfstentes :á esta oxidación y conservan ..• la afinidad 
por el rojo '66ngó tras Ta incubación con permanganato' de pota::. 
sio •. Por•lo ·· qüe desde el punto de vista diagnóstico' .. ,de .· reac-

_,pión de permanganato de potasio tiene aplicación prácticaen -
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pacientes con amiloidosis.sistémica sin enfermedad asociada (. 
En base a .la pérdida o conservació.n de birrefringencia; bajo luz 
polarizada se consideraÍ1 4 patrones de respuesta: L. Sensible: 
por desaparición total ~de;.)a; congo:f ilia, 2 .Rés.i.stente: persiste 
afinidad por roj o¿'cC:Íngo~ 3; Mixfo :. Eri parte' sé cónservá. Ta con 
gofiliéÍ y. eri ):Íárt"ii' se pierde y $'trazos licuando .la ínayor parte 
la pierde quedando' pequeñas areas resisten.tes. ( 3) • ·· 

1 - , __ , .• -. .-,,,. ' • '" 

~~i~¡~¡¡¡¡¡~!!ll!!ll!l~ll~!~!ltl!;11!!!lll?li!ii!!f !!f ¡¡¡¡¡~ 
La inmunofij áciÓ11\'esl1más.• sens.ihl.e. que a a.; inniunoeleót:i:oforesis 
en la dteccióri·':de :·cadrias ligeras monóclonales ( 9 r - .. 

Por ulfimo·._se 1a. ~esciritouair~.3:Úzáción.de gamagrama cor­
poral después Cié' la infusión;de·componerite·P de la amiloide ::­
radioi.odado12~~é.~J:iigen;e_r;:i}: ~e . ~~e;;a l?s depó~i ~os de ami loid:i 
( 11 ) • El .:-:•.I .e:~ _':.es;;usado•.para :Ia:··imagen:. gamagrafica en una·. dos1 
administrada:de,,ménos•de"4';msv y.es:ui:il.en diferentes distri­
buciones 'de ;;árniloide~\endife'renteúi fórmas de enfermedad, loca 
liza depóSitos •de .\amilóide''.!em~ si ti os anatómicos no accesibles-:­
por bfopsfa,'.:localiza los dep~ositos sistémicos en forma órgano 
limitadas, .. lcfoaliza la disb:ibución no homogenea de, amifoidoss 
dentro deº' Órganos individüale's; y evidencía la rápida progre-­
sión y algunas veces la regresión de los depósitos de aniiloide 
( 1 4). 

TRATAMIENTO; 

Dado que las cadenas ligéras,son sintetizadas:'por células 
plasmáticas y es común encontrar·~aumerito .. en el número de -cé­
lulas plasmáticas en,la_médulá..óseá'en la amiloidosis primaria 
se ha sugeido el tia tamien.to con ·agentes;: algüilantes como el -
Melf alan. Así mismo.: a 'la\colchicina se. le.: ha· obser,vado :alguna 
utilidad en la fiebre mediterránea •familiar~ Sé lÚ:in. infiú1fado 
mul tiple_s E;!f;ql!emas;de:.trátariiierifc;O::sin~cresul tados~plenamente·. sa:· 
tisfactori6's-:•;;· .. ,.,. -.. · •· ··' . -~ · ·· - .:;~. : ~:·- --- · 

Kyle,·· R ~t:····~i ; .~studia .• 1_01 :J?élCie~tes~e~<~l c;iue'.'.C:o~p~l:a melfa 
lan/ colchiciria .vs'(prednisoria :. ~ s'olo • éiié:on~ro_•• uná,¡;disminución 

i~~::t~:~:~~~~;:i~-gi~1~~-;~f~;·~~~~1~~!~-~~·~;t~i~~!l!~i0·t:·~!:~::~ff 
y trombocitopénia siri'.fradüéción clínica/impÓrt~nt'e ~y.sí11:tómas 
gastrointestfoales ~en>re'lac;:ión a la ,colchicinafrJ63) .· . . .. 

En ·oúci ~studi'o re~lizado••por 'Be'n5of;;M y "col/ ~~do.~de ·es fo 
dio 7 pacientes trastados con irieHalan;.prednisona y colchicin 

4 encontró uná buena respuesta con reSoluCión'•del síndrome nefró 
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tico en 2 
brevida de 
(64) 

pacientes~ Y en 5 de 7 pacientes alcanzaron una so-
17 a ,6,0 .meses des¡:>ués de instalado el tratamiento. 

Gertz , .enunestudioprbs~ectivbd~i1S3. pacientes con esque 
ma de tratamiento.con:m~lfalarijprednisoria dado eri ciclos de 7 
días, encontró adécÜada 1 respuesta en· el' 18%; la mejor respuesta 
fué observadaceirir·lós 1<'pacie11tee; 1 qué cursaron con amiloidosis 1 re 
nal.La,sobrevive~ciamedia.éri1elTgrupo:que. se•encontró respues 
ta fué éúna/3sobreivida 1;de'184 ~4 'meses·}y; el 78% sobrevivio. 5 años-: 
El· .. grupo1gue(rio;frespoiidió altrafamiéntó :lasobrevivencia en· 
promedió fÜé;'~e);l4~7 imeses~'·rios}ii~sgos.· de frátanüento prolon­
gado ·fuéro'r1 sfodr~iri~ 1dismiel6po~letico' o. leucemia aguda· ( 65) • 

Fielde~(;i~···~t á'i··.;en''~hf~e~'t~~'{o'.c6A.2s pacientes; de .los 
cuales 16 '.rec'ivierón'qiiimioterápfa 1se les hizo segui111ientO~. 7 
de ellos tuvieron buena · reSpuesta/aT tr¡;atairiierito ~'.··· ·~ d/ellos 
recivierC,n1'.traj:amient(){coriJniélfalari;\p:i:-eariisona:y}el: resto del 
grupo. reci vi.eron~varfos ·e'squemas':que• incluían.:. yincri.stina ,. ··Ci 
clofósfamidá1\/BCNv;•1dóx'orrubici.ná', c.LC.:2J 6~:f4 3·~· ·ara~inosidoi•de·.-= 

g;m~~g~~~li~;;11~~!~~¡1·{~ifüf 5~~i~;1~1f n~~g~f~~t~~~fü· 
Deacuerdó\co"ri- Í,os ·.~~tÜdios 1previam'~'~te 1 • a~sérito!f·éFt.rata­

miento. distéi/mucho d ser,sat.isfactorio;.y ocasiónalmeñte:.ebpa:­
decimiento ;es':•'reyersible:~ ·•·. (4.) ,1po.r••lo .tanfo Y/élados{:los;1anbte'? 
cederites ':.de 'probále; pá¡;:i'el ·.etio¡;:ia tQ'geriiC::o 'de-Ias·~:cé.liias.··· r;ilasmá ti­
c as el . tra t:ami'.enf() ies.ta· el1c'ami.11ádo: ~1 :: Prifve.~ii:'.;lá':S~nte.sf~ .·de 
Oprecursores;i proteinic() de •.·la· amiloide ;•.; 2 ,. Prevenir el· de¡:>.osi to 
de fibras /de:amHoide Y,remover,odisolver' losrdepósftos de. a 
amiloide;;eri·;~los>j:'ej\'dos ~· :seCesperari. nuevos estudios que ayuden 
a adecuar üri trat'ámierito efeéti vo, sin repercusiones' secunda-­
rías para.el aC!ec:uadotratsmieritode estos pacientes:'.(8). 

: . .- ·.~~:\:_ .. _:- -,;.>;;:~~~:-~~--~--~ -
SOBREVIVENCIA;·· 

El ,;r6íll~iÚc'.i ·¿¡;; sobre:;,fvencia; en pacientes con amiloidosis 
AL es muy :pobre,···deviendose principalmerite . a lá. refractividad 
del tratamiento de las clonas de células plasmá_ticas.::qu(3. sin­
tetizan ·•Ü-ca-deiiédigeraipátogénfoa:·~-;~ y~a·un. diagnóstico. tardío. 

Kyle .Y Gr~i'i?~'~nali~arJri .... 229 c~sos d~a~iloid~~j_s s:i.stémica 
primaria~·· en:i la•.clínica'• mayo;: de. :1 970 a 198~ ~; enccmfráridci.>que 
la sob•rnyivencia•Illedia· fué,··de 1.2 ·meses,•. sé:ilo''e1:2s% de ellos 
alcanzo. una:/sobr~vida dé3 ;áflos ,; En1una cohO'rf~ de.<,153'.;;pacientes 
Gertz ~ ,··MA :en'contróque tr.es, fflctorées'i déjsé:ibrevivériciá'erán'·•de 
mayor importanCiá': 1 • : falla car~iaca, congestiva; 2':;~nivel d~ -
creatiniriá•1: sér:ica;c'y. :3. <Niveles\de,.bvéta\2j:;mi#rcíglóbUl'iriá;· •en· 
donde ~quéi1os.';pacierites ·'con·.altos/niv'elés(de/estasi'détérmina­
ciones. y c.ursando con fallá cardiac:a, tegían diSminÚida er¡ fo!:. 
ma impprtante la sobrevida: (67). En ofró estudio enºqué el -

--Tnismo autor· estudio el efecto de la proteinÚra, enC:on(ró (JU(3 
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pacientes con cadenas ligeras monoclonales de tipo lambda en -
orina tenían una más alta prevalencia de proteinuria en rangos 
nefróticos y acortamiento del 'tieinp9.desobrevida,, que no es a 
atribuible. a1;>nivel 'de.'.creatinina':inicial'. más altó ~ ( 68} · 

Las p:r-iricipales caÚsas ·de muerte: 1 • Cardiacas: por falla -
cardiaca intrátal:íle'·ó arrritiniá maligna. 2. Renales, por síndro 
me nefrotico o.uremia. Malnutrición¡; por maé:roglosia o amiloi-­
dosis esofagi.ca; ; (4 h · 

CONCLUSIONES; 

La. a~iloi~osi's :sistémica primaria .'es una enfermedad que 
puede involué::i::'ar·cualquier órgano·o ;sistéma 

El • depósÚo:.d~ amiloid~;n6 da dat~s especÍficos. 

Existeri mti1t6E>i~s ''riiedios····de di~g~ó~·1:ico ,.>lo m.ás iínpportan­
es tener ia: sospécha;,clínicá .• : y utilizar. los. medios más inocuo 
posbles,<;pá:í:a~lhaceiJel:diagnósticci. ,, '•·· . < .· .. 

Tiene un'pobi'écpf:ori6~'tiÓ~,·~cf;;i'ci_ci6ri'~ab+cgn Í~ J::;;slst~n6ia 
al tratamie'nto:.y·con•.éFdiagnóstico retardádo~ por ·fo que es.·· 
importante .. buscarla·• en;,'forma•:temp.:rana ~ · , .> . . 

Los trataini:·nt:s esf~J:¡i'ecl.dos, .no han reportad~·~;ecu~da res 
puesta y se requiere· de nuevops •estudios para '.buscar un adecu~ -
do tratmiento. · 

-> 
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