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Quizas el primer caso publicado de ami-
loidosis correspondio a Nicolds Fontanus
en 1639 que describio la autopsia de un
hombre joven con ascitis, ictericia y epis-
taxis. El higado era grande y en su interior
existian maultiples abscesos, el bazo tam-
bién aumentado de tamafo estaba infil-
trado por acimulos de una sustancia
blanca. Obviamente, es imposible estar
seguros por lo breve de la descripcion y la
ausencia de estudios microscopicos y de
tinciones especiales.

No fue hasta principios del siglo XIX en
que Antonie Portal y posteriormente Ro-
kitansky describieron la llamada degenera-
cion cérea o larddcea en el higado de pa-
cientes con tuberculosis, sifilis & raquitis-
mo.

En 1854, Virchow utilizé el término
amiloide (acunado por Schleiden en 1838)
para describir a la sustancia responsable de
la degeneracién lardacea; le llamé asi por
la similitud entre la celulosa y el amiloide
al reaccionar con yodo y acido sulfurico.

Posteriormente se idearon una serie de
tinciones capaces de colorear la sustancia
amiloidea, la Gltima de las cuales, el rojo
congo es aun considerada la mas especifi-
ca para su diagnoéstico.

CARACTERISTICAS AL MICROSCOPIO

Al microscopio de luz, el amiloide se
presenta como una sustancia homogénea y
amorfa de localizacion extracelular. Apa-
rece en cualquier parte del cuerpo, pero la
localizacién perivascular es quizds la mas
frecuente.

Se tine de rosado con hematoxilina
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-eosina y sufre metacromasia (de violeta a
rosa) con violeta de metilo o cristal viole-
ta. Teniido con rojo congo, y mirado con
luz polarizada presenta una birrefringencia
unica y caracteristica de color verde.

Su apariencia amorfa y hialina obedece
a su constitucién proteica que al micros-
copio electréonico se evidencia como fibri-
llas de largo indefinido (se estima en 8.000
AO), de 7.5 a 10 AO de didmetro, rigidas,
lineales, no ramificadas, dispuestas en
acimulos perfectamente ordenados, con
un surco o canal en su contorno al que se
adhiere normalmente el colorante, pro-
porcionandole la birrefringencia caracte-
ristica.

Estudios posteriores han revelado la
existencia de este mismo tipo de fibrillas
en todos los depdsitos de amiloide, inde-
pendiente de su tipo clinico, patolégico o
tejido comprometido.

Al analizar concentrados de fibras de
amiloide con cristalografia por rayos X, el
patrén de difraccion obtenido indica que
las fibras estdn compuestas por cadenas
polipeptidicas dispuestas perpendicular-
mente al eje de la fibrilla, adoptando una
conformacioén de hoja plegada. La espec-
troscopia por rayos infrarrojos ha demos-
trado que estos acumulos fibrilares pre-
sentan configuracion espacial helicoidal y
antiparalela. Esta estructura sélo se ha
encontrado en algunos invertebrados y
difiere de la estructura proteica habitual
de los mamiferos.

"INCIDENCIA

La incidencia de amiloidosis sistémica
en pacientes hospitalizados es del 0.6 a
0.79/o. Necropsias de sujetos fallecidos de
neoplasias distintas al mieloma, dan una
frecuencia de aparicion de 0.49/0. La inci-

BOLETIN ESCUELA DE MEDICINA. P. UNIVERSIDAD CATOLICA DE CHILE, VOL 15 (1) PAGS. 39 a 47



dencia en la poblacion general se desco-
noce.

Las dos enfermedades que con mayor
frecuencia se acompanan o complican con
amiloidosis son: la artritis reumatoidea
(5-119/0) y el mieloma (6-15°/0). La
frecuencia de amiloidosis aumenta con la
edad, apareciendo ésta en cuadros defi-
nidos tales como la amiloidosis cardia-
ca senil y la angiopatia cerebral amiloidea.
Existe también estrecha relacion entre
amiloidosis y una serie de enfermeda-
des heredofamiliares como la fiebre
mediterrdnea familiar (autosémica domi-
nante) y otras recesivas como la amiloi-
dosis portuguesa familiar, la coreana,
suiza e indiana.

COMPOSICION QUIMICA

El anilisis de muestras de amiloidosis
pmna.rla ha revelado que tanto la compo-
sicién global como el fragmento N termi-
nal son virtualmente idénticos a la region
variable (VL) de las cadenas livianas kapa
(K) o lamda (L) de las inmunoglobulinas.
Esto es constante en muestras de distintos
6rganos de un mismo paciente. E1 compo-
nente proteico mas importante de las fi-
brillas en la amiloidosis primaria (AL) son
cadenas livianas monoclonales K o L y/o
sus fragmentos. A pesar de avances en el
conocimiento de la estructura aminoaci-
dica de estas proteinas, no se ha podido
detectar algo que identifique cadenas li-
vianas de inmunoglobulinas potencialmen-
te amiloidogénicas.

Se cree que en la mayoria de los pacien-
tes con amiloidosis primaria, existe una re-
lacién entre los depositos de amiloide y la
protema de Bence-Jones. Esta altima se
originaria en clones de células plasmaticas
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u otras células inmunes con alteracion de
su sintesis proteica. Lenner (1971) logro
convertir por digestidon enzimatica, protei-
nas monoclonales de Bence-Jones en un
precipitado idéntico al amiloide. Mas tar-
de se demostro la capacidad de formar in
vivo, fibras de amiloide por digestion pép-
tica, triptica o enzimatica de algunas pro-
teinas de Bence-Jones.

Las cadenas L se asocian con mayor fre-
cuencia a amiloidosis que las tipo K. Cu-
rioso, pues por ejemplo en el mieloma pre-
dominan las tipo K. Esto tal vez se deba a
que las cadenas L tiecnen una configura-
ci6n en hoja plegada similar a la del ami-
loide; en cambio las K soélo la adquieren
al precipitar por calor.

El andlisis de la secuencia aminoacidica
en amiloidosis secundaria ha revelado la
existencia de una nueva proteina, denomi-
nada AA. Su fragmento N-terminal posee
una estructura prdacticamente idéntica en
todos los casos analizados: Arg-Ser- Fe-
Fe-Ser- Fe-Leu-Gli-Glu. Por esta secuencia
terminal constante y el tamano variable de
la molécula, parece probable que esta pro-
teina derive de otra mayor clivada por ac-
cion proteica. Junto a ella, se haencontra-
do ocasionalmente la presencia de cadenas
livianas, lo que sugiere también la partici-
pacidén del sistema inmune.

Empleando antisueros anti-AA se ha
identificado en pacientes con amiloidosis
y en sujetos normales una proteina antigé-
nicamente relacionada a la proteina AA,
denominada SAA. Su peso molecular es
180 000 daltons y posee movilidad alfa 1,
alfa 2 en la electroforesis. Aun no se la
aisla en forma nativa, pero se le conocen
algunas subunidades de menor peso mole-
cular denominadas SAAL y que son idén-
ticas a los primeros 20 aminoacidos de la
proteina AA. Distintos tipos de SAA ori-



ginan un heterogéneo grupo de subunida-
des de bajo peso (SAAL); estas diferencias
existen entre distintos pacientes e incluso
en un mismo sujeto. Se desconoce cual de
estas variedades de SAA circulante posee
cualidades amiloidogénicas. Tampoco se
ha identificado una célula productora de
SAA.

Un segundo componente del amiloide
es el llamado “componente P’’. Este es
una glicoproteina, de apariencia pentago-
nal, que constituye el 109/o de los dep6-
sitos de amiloide en forma constante. Es
un constituyente normal del suero y no
relacionado directamente con la presencia
0o no de amiloidosis. Es el responsable de
la tincion PAS (+) del amilaide (es glico-
proteina). Se desconoce su rol en la géne-
sis de esta patologia.

La proteina AA pierde su birrefringen-
cia con luz polarizada al ser expuesta
a permanganato de potasio; esto no ocurre
con la proteina AL. Esta propiedad po-
dria permitir su diferenciacion.

DIAGNOSTICO

Se hace por la presencia de birrefringen-
cia caracteristica, color verde esmeralda
en preparaciones tenidas con rojo congo o
la demostracion de fibras de amiloide con
microscopia electronica. Otros métodos
no invasivos, tales como inmunoperoxida-
sas, antisueros AA o AL y analisis del sedi-

mento urinario no han demostrado utili-
dad.

La positividad de la biopsia renal alcan-
za al 90-1009/0; la hepatica un porcentaje
similar; sin embargo, ambas son riesgosas.
Incluso se ha descrito fallecimiento por
ruptura hepdtica. La biopsia sinovial (ej.
s. tanel carpiano), es positiva en un 90-95
por ciento de los casos; la de nervio sural
(neuropatia periférica) en mas del 90°9/0.
Mucho mas simple y segura es la biopsia
rectal (con tejido submucoso, que se com-
promete mas que la mucosa), cuya positi-
vidad llega al 73-859/0o de las series. Se
han descrito sangramientos secundarios
que han requerido cauterizacion.

La biopsia por aspiracion de tejido celu-
lar subcutaneo, de reciente descripcion,
tiene una positividad de 95°9/o0 en amiloi-
dosis primaria, 66°/o en la secundaria y
en forma global un 889/0o. Es un procedi-
miento simple y bien tolerado. Son 1utiles
también las biopsias de intestino delgado,
endomiocardicas y prostaticas.

CLASIFICACION

La nueva clasificacién de la amiloidosis
esta basada en el III Symposium Interna-
cional de Amiloidosis (Portugal, 1979).
Alli se denominé AL a aquellas fibras de
amiloide compuestas al menos en parte
por cadenas livianas de inmunoglobulinas
y AA a aquéllas compuestas por protei-
na A.

1. Amiloidosis primaria:
sin enfermedad coexistente,
salvo mieloma.

2. Amiloidosis secundaria:
coexistencia de patologia
asociada.

TIPO AMILOIDE PRECURSOR
AL Ig-VL
AA Prot. A
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3. Amiloidosis localizada:
compromiso de un érgano
aislado.

4. Amiloidosis familiar:
Portuguesa
Suiza
Fiebre mediterranea

5. Amiloidosis senil:
Cardiaca senil
Auricular

Cerebral

TIPO AMILOIDE PRECURSOR
AL Ig-VL
AFp Prealbtimina
AFg Prealbimina
AA Proteina A
ASc Prealbumina
TAA _—
ASp —_—

No existen diferencias en las propieda-
des tintoriales, 6organos comprometidos y
microscopia electronica entre los distintos
tipos de amiloidosis.

HALLAZGOS CLINICOS Y DE
LABORATORIO

1. Amiloidosis primaria y amiloidosis
asociada a mieloma

Edad y sexo: ambas mas frecuentes en
hombres (relacion 2:1). La edad habitual
al momento del diagnoéstico varia entre los
60 y 65 anos. Un 999/o de los pacientes
es mayor de 40 anos.

Historia: los sintomas mas frecuentes
son: debilidad (529/o de los casos), baja
de peso (44°/0o) que puede alcanzar hasta
20 Kg., dolor, el que predomina en los pa-
cientes con mieloma (409/o vs 89/0). Si
no existe mieloma el dolor se ha atribuido
a neuropatia periférica. Otras formas de
presentacion: purpura, sangramientos (ha-
bitualmente digestivos), insuficiencia car-
diaca congestiva y sindrome nefrésico.
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Duracién aproximada de los sintomas al
momento del diagnostico: 1 a 3 anos.

Examen fisico: un tercio de los pacien-
tes presenta hepatomegalia, pero soélo en
un 10°/0 ésta es mayor a 5 cms. bajo el
reborde costal. La esplenomegalia es poco
frecuente (4-119/0) y rara vez es marca-
da. La macroglosia (209/o de los casos),
puede llegar a alterar la deglucion. Una
lengua firme con aumento de las estructu-
ras submandibulares e identaciones ayuda
al diagnostico. La piel es fragil y a menu-
do con lesiones purptricas ubicadas en
cuello, cara y parpados superiores.

Los sindromes que con mayor frecuen-
cia se encuentran en el momento del diag-
nostico son: s. nefrésico (32°/o de los ca-
sos), s. del tanel carpiano (249/0), insufi-
ciencia cardiaca (239/0), la que aumenta
con el curso de la enfermedad, neuropatia
periférica (179/0) y ortostatismo (149/0).

Compromiso de organos o sistemas:

a) Cardiovascular: el 409/o de los pacien-
tes con amiloidosis muere por bajo débito



cardiaco; un numero no determinado lo
hace por arritmias. El ECG demuestra ba-
jo voltaje (diagnostico diferencial con pe-
ricarditis constrictiva). Suele observarse
también una imagen de infarto de cara an-
terior sin comprobacion anatomo-patolo-
gica. En mas de la mitad de los casos hay
bloqueo de primer, segundo o tercer grado
o imagen de bloqueo de rama. Pueden pre-
sentarse como cardiopatia ateroesclerotica
o infarto agudo del miocardio secundario
al compromiso arterial o arteriolar. El da-
no arteriolar periférico parece ser respon-
sable de la claudicacion intermitente de al-
BUNOS CUds08.

b) Hematolégico: un 50°/o de los casos
presenta anemia moderada; s6lo 109/o de
los casos tiene menos de 10 gr©/o de he-
moglobina. La anemia es mas frecuente en
los casos con mieloma. El recuento leuco-
citario es habitualmente normal. La trom-
bopenia es rara y en general corresponde a
patologia asociada. La trombocitosis, se
ve entre un 5-89/o de los casos. La veloci-
dad de sedimentacion se eleva entre 50 y
100 mm Hg en la mitad de los casos (tam-
bién mas frecuentemente en el mieloma).

En 215 casos estudiados en la Clinica
Mayo, 30°/o de ellos presento una elec-
troforesis de proteina normal, 40°/o un
pic de hiperproteinemia y en un 30°/o las
proteinas se encontraron disminuidas. La
inmunoelectroforesis, en cambio, demos-
tré una proteina monoclonal en el 509/o
de los pacientes con amiloidosis primaria
y en el 74°/o de los pacientes con mielo-
ma. La inmunoelectroforesis urinaria suele
mostrar un pic monoclonal en casos de sin-
drome nefroésico. Junto a la electroforesis
sérica alcanza una positividad del 889/o
en amiloidosis primaria y casi un 1009/o
en amiloidosis asociada a mieloma.

Existe también un déficit del factor X
de coagulacion. Se han descrito también
deficiencias de factores vitamina K depen-
dientes, aumento de la actividad antitrom-
binica, aumento de la fibrinolisis y coagu-
lacion intravascular. Algunos de estos fac-
tores podrian alterarse por interaccion
con las fibrillas de amiloide.

¢) Nefrologico: el compromiso renal es
muy frecuente y de gran importancia cli-
nica. El amiloide se deposita inicialmente
en el mesangio y luego se extiende a la
membrana basal de las asas capilares del
glomérulo. La histopatologia no varia en-
tre casos con amiloide Al o AA. Entre un
80 y 1009/o de los casos presenta protei-
nuria de magnitud variable (0.1 a 30 gr/
dia); es mayor de 4 gr en el 409/o de los
casos. La cuantia de la proteinuria se re-
laciona con el grado de destruccion podo-
citaria y persiste a pesar de aparecer insu-
ficiencia renal. La proteina de Bence-Jones
se encuentra en 2/3 de los pacientes con
mieloma. So6lo se la ve en un 89/o de las
amiloidosis primarias no asociadas a mie-
loma.

En el momento del diagnostico, mas
de la mitad de los casos presenta insufi-
ciencia renal; sin embargo, la insuficiencia
renal terminal es una manifestacion tardia.
La hiperuricemia no es frecuente y la hi-
percalcemia se la ve asociada a mieloma.
La arteriografia renal no presenta lesiones
especificas; el tamano renal puede ser nor-
mal o aumentado; ocasionalmente esta
disminuido. El 109/o de lous casos fallece
por insuficiencia renal.

d) Gastrointestinal: la infiltracion enteral
es frecuente, pero asintomatica la mayoria
de las veces. Un 209/o de los casos presen-
ta macroglosia. El compromiso esofagico
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puede ser precoz y producir disfagia; en el
estébmago puede haber infiltracion parietal
difusa (ausencia de pliegues), reduccion de
la motilidad o masas proliferativas pseudo-
carcinomatosas. El transito intestinal se
prolonga; la patogenia de esta alteracion
se desconoce: se ha propuesto como expli-
cacién la infiltracién de la capa muscular
y/o de los plexos mientéricos. Pueden pre-
sentarse ademds: hemorragia digestiva alta
o baja, suboclusién intestinal, insuficien-
cia mesentérica o cuadros que simulan co-
litis ulcerosa o cancer de colon.

El compromiso hepatico es frecuente,
pero la insuficiencia hepatica, rara. Pue-
den subir moderadamente las fosfatasas
alcalinas, bilirrubina y transaminasas en el
20°/o de los casos. Destaca la hipoalbumi-
nemia marcada (menor de 2 gr®/o). La hi-
perlipemia asociada a s. nefrosico se ve mas
en los pacientes sin mieloma. Ocasional-
mente puede aparecer hipertensiéon portal.
En la histologia la infiltracion es peripor-
tal.

e) Respiratorio: el compromiso pulmonar
es comun y habitualmente asintomatico.
El amiloide se ubica en los septos alveola-
res y vasos sanguineos. La RX de torax
muestra lesiones intersticiales o reticulo-
nodulares. No se observa aumento de la
gradiente alvéolo-arterial de oxigeno, pe-
ro puede haber disnea.

f) Cutaneo: petequias, equimosis, papu-
las, placas, nodulos, bulas, tumores o en-
grosamiento cutdneo similar al de la escle-
rosis sistémica progresiva.

2. Amiloidosis secundaria

Aparece como consecuencia de algunas
enfermedades infecciosas, inflamatorias o

neopldsicas de curso créonico (TablaI). Su
frecuencia varia entre un 8-16°/o de todas
las amiloidosis, segiin dos revisiones de la
Clinica Mayo. La causa mas frecuente de
esta amiloidosis, en series extranjeras, es la
artritis reumatoidea (5-26°/0), especial-
mente cuando supera los dos anos de evo-
lucién. También se ha descrito asociada
con espondilitis anquilosante, artritis reu-
matordea juvenil y artritis psoridtica. En
estos casos su incidencia es cercana al
49/0.

Entre los procesos infecciosos cronicos
asociados destaca la tuberculosis, la osteo-
mielitis y la paraplejia complicada con ul-
ceras de decubito infectadas, pielonefritis
u osteomielitis. El hipernefroma y la en-
fermedad de Hodgkin son las neoplasias
que presentan con mas frecuencia esta
complicacién. En el examen fisico puede
aparecer hepatoesplenomegalia. En algu-
nos casos de macroglobulinemia de Wal-
denstrom, aparece neuropatia periférica.
El compromiso renal es el de mayor im-
portancia clinica, presentdndose habitual-
mente como sindrome nefrésico.

3. Amiloidosis localizada

Se presenta como depdsito de material
amiloideo localizado a un érgano, sin evi-
dencias de compromiso sistémico. La elec-
troforesis de plasma y orina no revelan la
existencia de componentes monoclonales.

En conjunto, las amiloidosis localizadas
a piel, vejiga, pulmon y laringe dan cuenta
de mas de la mitad de los casos. La prime-
ra de ellas puede clasificarse en tres tipos:
1.- Amiloidosis liquenoide: la mas comun,
estd constituida por una serie de papulas
pruriginosas de 3 a 4 mm de didmetro dis-
puestas en la region pretibial. El amiloide
infiltra la dermis papilar, sin comprometer



vasos sanguineos. 2.- Amiloidosis macular:
corresponde a una variante del tipo ante-
rior, con idénticas caracteristicas histolo-
gicas. 3.- Amiloidosis nodular: se presenta
habitualmente como ndédulos unicos o
multiples que comprometen habitualmen-
te cara, tronco y extremidades. La dermis
que los recubre presenta un aspecto atro-
fico simulando grandes bulas. Histologica-
mente se observa una infiltracion difusa
del corion y celular subcutaneo. Los va-
sos sanguineos estdn usualmente compro-
metidos. Pueden observarse ademas acu-
mulos de ceélulas plasmaticas y células gi-
gantes.

Amiloidosis localizada de la vejiga: el
compromiso puede ser en forma de depo6-
sitos localizados o en forma difusa. La he-
maturia macroscopica esta presente en
cerca del 859/o de los casos. El tratamien-
to dependerd de la extension de la lesion
(reseccion transuretral, coagulacién o cis-
tectomia parcial). También se han repor-
tado casos de amiloidosis localizada a pel-
vis renal, ureter, uretra masculina y prés-
tata.

En el tracto respiratorio, puede existir
compromiso de laringe y estructuras adya-
centes. La amiloidosis pulmonar puede
clasificarse en: 1.- Traqueobronquial: se
presenta como depositos submucosos que
pueden producir tos, disnea, hemoptisis o
atelectasias distal al sitio de la obstruccion.
El diagnéstico se hace por medio de fibro-
broncoscopia y el tratamiento se basa en
la reseccion del tejido amiloideo. 2.- N6-
dulos pulmonares: unicos 6 multiples. 3.-
Amiloidosis pulmonar difusa, usualmente
asociada con disnea y tos.

4. Amiloidosis familiar

Pueden ser localizadas o difusas. Segin

sea el sistema mas comprometido se clasi-
fican en:

a) Neuropatica: 1.- Amiloidosis portugue-
sa familiar: se caracteriza por la pérdida
de sensacion de dolor y temperatura en las
extremidades inferiores. Posteriormente
aparecen parestesias, pérdida de la sensa-
cion tactil y vibratoria. Finalmente, pre-
sentan debilidad muscular. Los trastornos
autonomicos forman parte del cuadro cli-
nico e incluyen impotencia y trastornos
de las funciones gastrointestinal y urinaria.
Los sintomas comienzan en la tercera
década de la vida y progresan hasta la
muerte.

2.- Amiloidosis de tipo “indiana’: se
presenta en pacientes de origen suizo re-
sidentes en Indiana (Estados Unidos). Los
sintomas comienzan en la quinta década
en forma de sindrome del tnel carpiano.
El compromiso genito urinario y gastro in-
testinal es raro y el pronéstico es favora-
ble.

b) Nefropatica: Fiebre mediterranea fami-
liar: es la uUnica amiloidosis familiar de
tipo autosémico recesivo. La amiloidosis
renal ocurre con frecuencia y se presenta
como sindrome nefrésico. Ha sido descri-
ta en judios sefarditas, pero es rara en ar-
menios y libaneses,

c) Cardiopatica: corresponde a una amiloi-
dosis sistémica familiar que se manifiesta
por insuficiencia cardiaca progresiva que

se 1nicia en la 42 6 52 década y que lleva
a la muerte en un periodo de 2 a 6 afios.

5. Amiloidosis senil

a) Amiloidosis cardiaca senil: La inciden-
cia global reportada es del 29/o, la cual au-
menta hasta un 509/0 después de los 90
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afios. En estos casos la amiloidosis afecta
al corazon; inicialmente se compromete el
miocardio auricular, luego el ventricular y
finalmente el arbol aértico y pulmonar.
La necropsia revela hipertrofia cardiaca y
minimo compromiso coronario. El 520/o
tiene antecedentes de hipertension arterial
y el 960/o antecedentes de insuficiencia
cardiaca congestiva. Todos los pacientes
tienen alteraciones electrocardiograficas;
las mas frecuentes son arritmias auricula-
res, bloqueos de primer y segundo grado y
bloqueo de rama.
b) Amiloidosis cerebral: Se distinguen dis-
tintos tipos. El mas coman, la angiopa-
tia congofilica, presenta depdsitos en arte-
rias, arteriolas, adventicia en venas y vénu-
las y membrana basal de capilares. La inci-
dencia de esta angiopatia aumenta con la
edad, se encuentra en el 50/o de la pobla-
cidbn a los 65 anos de edad, aumenta al
90/0 en la 82 década y al 179/o en la 92,
Otros tipos de amiloidosis cerebral han
sido encontrados con frecuencia en enfer-
dedad de Alzheimer y en la enfermedad
de Jakob-Creutzfeldt.

PRONOSTICO:

En general el pronostico es ominoso.
En la ultima serie de 229 pacientes de la
Clinica Mayo, la sobrevida promedio es de
12 meses; 5 meses para aquellos pacientes
con mieloma y 13 meses para aquéllos sin
mieloma.

Aquellas condiciones con menor sobre-
vida corresponden a pacientes con insufi-
ciencia cardiaca (6 meses) e hipotension
ortostdtica (9 meses). Las de mejor pronos-
tico son el sindrome del tinel carpiano
(81 meses) y la neuropatia periférica (56
meses).

Mediante estudios de correlacion, se ha
logrado predecir con bastante aproxima-
cion que pacientes estardn vivos y los que
no a 1 ano plazo. La existencia de sinto-
mas o signos de insuficiencia cardiaca, ba-
ja de peso importante y la presencia de
cadenas livianas monoclonales en la orina
constituyen en conjunto un buen indice
prondéstico con error global del 209/o.

TRATAMIENTO

Es insatisfactorio. Como las fibrillas de
amiloide son virtualmente idénticas a la
porcién variable de las cadenas livianas
monoclonales, parece razonable aplicar
una terapia con agentes alkilantes dirigida
contra las células plasmaticas.

Se han realizado algunos estudios con
melfalan y prednisona; los resultados ob-
tenidos revelan una discreta mejoria en
algunos pacientes.

La colchicina ha demostrado utilidad
en estudios experimentales (inhibe la in-
duccién de amiloidosis por caseina en ra-
tas), v en algunos casos de fiebre medite-
rranea familiar.

El metilsulféxido y la penicilamina no
son de utilidad practica.

En algunos casos de amiloidosis secun-
daria, la amiloidosis regresa al corregir la
enfermedad original. Se ha reportado de-
saparicion de amiloidosis posterior al tra-
tamiento de osteomielitis, remision del
sindrome nefrosico en pacientes recupe-
rados de infecciones crénicas (endocardi-
tis, tuberculosis, bronquiectasias) y desa-
paricién completa de amiloidosis hepatica
posterior a nefrectomia en un paciente
con hipernefroma.



Tabla N© 1

CAUSAS MAS COMUNES DE Artritis reumatoidea juvenil.
AMILOIDOSIS SECUNDARIA Espondilitis anquilosante.
) . ) Artritis psoriatica.
Procesos infecciosos cronicos: Enfermedad de Behcet.
Tuberculosis Sindrome de Sjégren.
Osteomielitis
Bronquiectasias Neoplasias:
Paraplejia e infeccién. Hodgkin.
Drogadiccion e.v. e infeccion. Hipernefroma.
_ Linfosarcoma.
Enf. probablemente infecciosas: Ca de recto.
Sindrome de Reiter. Ca pulmonar.
. _ ) Ca cérvico uterino.
Enf. inflamatorias crénicas: Ca de es6fago.
Artritis reumatoidea. Linfoma no Hodgkin.
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