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Resumen

Objetivos. La amiloidosis consiste en el depésito de fibrillas de amiloide derivadas de distintas proteinas
anomalas de la sangre. Laresponsable en laamiloidosis AA esla proteina serica amiloide circulante (SAA).
El prondstico de la enfermedad esta determinado por la enfermedad desencadenante. El objetivo de este
trabajo es estudiar la evolucion de la SAA en funcién de la patol ogia desencadenante.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo realizado mediante larevision de las historias
clinicas de los pacientes de la Unidad de Amiloidosis del Hospital Vall d’ Hebron desde enero de 2009 hasta
diciembre de 2017.

Resultados: De los 109 pacientes controlados en nuestro centro afectos de amiloidosis o portadores de alguna
mutacion relacionada con lamisma, €l 12,8% (14) presentaban amiloidosis AA. Para el seguimiento de los
pacientes con amiloidosis AA se han realizado controles seriados en consultas con valoracion clinicay
determinacién de SAA en sangre. En un caso no se pudo determinar la causa. El 42,9% (6) de los casos
resultaron secundarios a enfermedades infecciosas. En 2 casos |a enfermedad infecciosa resulto tuberculosis,
en 3 casos | os pacientes presentaban enfermedades urinarias cronicas no tuberculosasy en 1 caso €l paciente
presentaba infecciones respiratorias de repeticion secundarias a una agammaglobulinemia. Dos casos
reguirieron ademéas de antibioterapia nefrectomia, un caso requirié inmunoglobulinas endovenosas
periddicas. 5 pacientes tuvieron seguimiento con determinacion de SAA, de éstos en todos se consiguio
disminucion de los niveles de SAA (normalizacion solo en 2 casos). Dos pacientes fallecieron por causas no
directamente relacionadas con la enfermedad. El 33,3% (4) de los casos resultaron secundarias a
enfermedades del tejido conectivo y autoinmunes, |os desencadenantes fueron enfermedad de Crohn,
espondilitis anquilosante, artritis reumatoide y psoriasis. En 3 casos se utilizaron farmacos biol 6gicos
(adalimumab, vedolizumab, etanercept y secukinumab), en un caso solo se administraron corticoides por
muerte precoz. Se determind el SAA en todos |os casos. En ninguin caso se consiguio normalizacion de SAA
apesar de obtenerse mejoriaclinica. Se produjeron dos exitus, ambos por sepsis. El 21,4% (3) de los casos
resultaron secundarias a enfermedades autoinflamatorias, una de ellas a pesar de repetidos estudios genéticos
no se ha podido caracterizar, un paciente Muckle-Wellsy otro con fiebre mediterraneafamiliar. Todos
recibieron tratamiento con farmacos biol 6gicos, atodos se les administrd Anakinra, uno también recibio
adalimumab y otro tocilizumab. Sélo uno normalizé los niveles de SAA. Uno fallecid durante el seguimiento

por sepsis.
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Discusién: Laamiloidosis secundaria es una enfermedad rara en paises desarrollados y su incidenciaen las
series publicadas es cada vez menor dada la aparicion de nuevos tratamientos y métodos que permiten
diagndsticos precoces. Al contrario de en otras series no hemos podido determinar unarelacion directa entre
mejoriaclinicay disminucion de SAA en todos |os grupos.

Conclusiones. En nuestra serie, las enfermedades infecciosas son la causa mas habitual de laamiloidosis AA.
Tanto en las causas infecciosas como en las enfermedades autoinflamatorias existe una tendencia entre la
normalizacion de la proteina amiloide y € tratamiento dirigido (antibitico o anti-IL1). En enfermedades,
autoinmunesy del tgjido conectivo no se encontré relacion entre la administracion del tratamiento, mejoria
clinicay normalizacion de SAA.
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