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Resumen

Objetivos. Describir las principales caracteristicas clinicas y epidemiol 6gicas de una serie de pacientes
diagnosticados de amiloidosis mediante biopsiarenal.

Métodos: Estudio retrospectivo de los casos de amiloidosis confirmados mediante biopsiarenal en un
periodo de 10 afios (2003-2013) que han realizado seguimiento en el Servicio de Nefrologia de un centro de
tercer nivel.

Resultados: Se analizaron un total de 20 casos diagnosticados de amiloidosis mediante biopsiarenal. 4 de
ellos fueron de tipo AL, todos ellos varones, con una edad media de 67 afios. 16 casos fueron detipo AA, con
un 43% de varones y una edad media de 57 afios. Otros 6rganos biopsiados previamente fueron la grasa
subcutanea, €l recto o el duodeno, con distinta rentabilidad. El diagndstico de amiloidosis AL se confirmé
mediante |a deteccion del clon de células plasmaticas en el 75% de los casos, que fueron quienes optaron al
tratamiento especifico (trasplante de progenitores hematopoyéticos). El 50% de los pacientes AL asociaban
gammapatia. L os 6rganos més frecuentemente afectados y la clinica mas prevalente en el tipo AL fueron:
Afectacion cardiaca: hipertrofia ventricular izquierda (75%) y dilatacién auricular (75%). Afectacion renal:
sindrome nefrético (75%). Afectacidn hepética, del sistema nervioso periférico y/o pulmonar (50%).
Macroglosia (25%). Sintomas generales (100%). En cuanto a tipo AA, laprincipal etiologiafuela

reumatol 6gica (63%), seguida por la neopléasica (13%) y lainfecciosa (6%), con una media de 54 meses hasta
el diagnostico de laamiloidosis. El rifion fue &l 6érgano mas frecuentemente afecto en el grupo AA, en forma
de sindrome nefrético (50%). El tratamiento més utilizado fueron los corticoides orales (56%). El porcentaje
global de exitus fue del 25%, con una supervivencia media de 13 meses en e grupo AL y de 60 meses en €l
AA.

Discusion: Laamiloidosis es una enfermedad por depdsito, en que una proteina resistente ala protedlisis se
acumula en lamatriz extracelular de los tegjidos, causando disfuncién organica. Las dos principales formas de
amiloidosis son la AL, cuyo precursor son las cadenas ligeras de las inmunoglobulinas, y laAA, que tiene
como precursor el amiloide sérico A. Laincidenciay prevaencia de la enfermedad es muy bajay €l
diagndstico a menudo se demora ya que las manifestaciones clinicas son multiples y a menudo inespecificas.
L os pacientes de nuestro estudio, diagnosticados de amiloidosis con afectacion inexorablemente renal, se
comportan de manera muy fidedigna alaliteratura, probablemente por ser uno de los 6rganos mas afectos y
frecuentemente biopsiados para establecer € diagndstico, que siempre ha de ser histol égico.
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Conclusiones. Laamiloidosis es una enfermedad que puede ser sistémica, afectando globalmente de manera
mas frecuente al corazén y al rifion. El diagndstico requiere una confirmacion histol 6gica que presenta una
sensibilidad diferente en funcion del érgano biopsiado. El prondstico depende del tipo de amiloidosis, siendo
el tipo AL el de peor prondstico.
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