Amiloidosis Secundaria AA
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Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada.

Introduccion

La amiloidosis se compone de un grupo heterogéneo de enfermedades en las que proteinas del plasma normalmente solubles se
depositan en el espacio extracelular en una forma fibrilar anormal, insoluble. La amiloidosis secundaria (AA) se caracteriza por depodsitos
de fibrillas en el tejido extracelular, que se componen de fragmentos de proteina A amiloide sérica (SAA), una proteina reactante de fase

aguda. Suele darse en el contexto de un proceso inflamatorio, o estar asociado a ciertas neoplasias.

Caso Clinico

Motivo de consulta: Varon de 33 anos que presenta disnea de esfuerzo, Sindrome de apneas-hipopneas del sueno, ortopnea, edemas
palpebrales y de MMII tras largos periodos sentado, tos con secreciones y diarrea intensa.

Antecedentes: Diagnostico de Fibrosis Quistica, recientemente sufre de Insuficiencia Pancreatica, ademas de colonizacion bronquial por
Pseudomonas Aeruginosa e infeccion por Achromobacter Xylosoxidans y Scedosporium Apiospermum. En tratamiento para todo lo anterior.

Exploracion fisica y exploraciones complementarias

SECUENCIA DE EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
HALLAZGOS DE LA EXPLORACION FISICA 1. Analitica - Determinar estado general. Posible sindrome nefrotico.
e General: IMC bajo (18.9), Hipotensién (101/67), Albumina: 344 mg (normal < 30mg/24h).
palidez de piel y mucosas. Signo de la Févea (por Proteinuria: 33159 mg/24h (normal <150mg/24h)
edemas): Positivo. 2. Ecografia: Exploracion altamente eficaz, rapida e inocua para el paciente.
 Cardiorrespiratoria (por disnea, ortopnea, tos, Ecografia abdominal - Determinar estado general del abdomen. Normal
ademads de la fibrosis quistica de base): Sin Ecocardiografia - Descartar posible patologia cardiaca que explicase
hallazgos significativos. edemas y disnea. Sin hallazgos significativos
« Abdominal (por diarrea): Normal, no megalias. 3. Rx Torax - Valorar el estado de la enfermedad pulmonar previa del paciente y
* Renal (por posible sindrome nefrdtico): Normal descartar posibles complicaciones derivadas. Normal
4. Biopsia de la mucosa rectal - Valorar el origen del sindrome nefrético. Menos
invasivo que biopsia renal. Resultados positivos de IHQ para un acumulo de
amiloide de tipo AA.
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Fig. 1. A Imagen inmunchistoquimica que muestra |a expresion de |z proteina A-amiloide en el material depositado alrededor de los vasos submuco- BASE AA
s0s. B: Tincion rojo Congo sin permanganato, en la que se muestra |a presencia de matenal amilaceo caracteristico.

Conclusiones

Con la exploracion fisica y pruebas complementarias hemos llegado al diagndstico de Amiloidosis secundaria AA con depdsito de

material amiloide tipo A. No existe un tratamiento curativo, pero si sintomatico, que consiste en hemodialisis, administracidon de
antibioticos, infusion de albumina, y diuréticos (ahorradores de potasio y furosemida) para el tratamiento de los edemas causados por el
sindrome nefrotico.
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