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Resumen

Objetivos. Laamiloide AA es unaenfermedad sistémica debido al depdsito de la proteinafibrilar en distintos
Organos o tejidos que se asocian a enfermedades infecciosas o inflamatorias cronicas. La asociacion de
amiloidosisy vasculitis es infrecuente, encontrandose exclusivamente casos aislados asociados a vasculitis
sistémicas. El objetivo del trabajo es describir nuestra serie de vasculitis sistémicas complicadas con
amiloidosis.

Métodos: Seleccion de los pacientes con vasculitis sistémica diagnosticados de amiloidosis secundaria, a
través de los registros informéticos de el Servicio de Anatomia Patoldgicay Unidad de Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas del Servicio de Medicina Interna, con andlisis de las historias clinicas de forma
retrospectiva.

Resultados: Caso 1: mujer de 70 afios diagnosticada de granulomatosis con poliangeitis (WWegener) con
afectacion renal y ORL (estenosis glotica), con ANCA tipo anti-PR3. En una TAC toracicarealizado antes
del diagndstico de la vasculitis se habian objetivado nddul os pulmonares bilaterales cavitados y con
calcificaciones, demostrandose en una puncion transbronquial amiloidosis (tincion Rojo congo +), pero no en
unabiopsia de grasarecta ni en unabiopsiarenal posterior donde se confirmo el diagnostico de vasculitis.
Laenfermafallecié de complicaciones infecciosas del tratamiento inmunosupresor. Caso 2: mujer de 72 afios
con diagndstico de granulomatosis con poliangeitis y eosinofilia (Churg-Strauss) en base a clinica ORL
(sinusitis, laringitis, y rinitis), asma, eosinofiliay afectacion neurol égica (mononeuritis del VI par'y
neuropatia periférica), con biopsia de arteriatempora que demostro infiltrado eosinofilico y vasculitisy
ANCAS tipo MPO. Recibi6 tratamiento inmunosupresor, con multiples ingresos por complicaciones
infecciosas fundamentalmente a nivel pulmonar con bronguiectasias e infecciones de orina. Diez afos
después del diagndstico desarroll6 deterioro de lafuncion renal y proteinuria en rango nefraético,
demostrandose amiloidosis renal en labiopsia. Recibid tratamiento renal sustitutivo, falleciendo alas pocas
semanas. Caso 3: mujer de mujer de 75 afnos con lupus eritematoso sistémico de mas de 30 afios de
evolucion, complicado con una vasculitis con multineuritis y afectacion renal hace 18 afios por 1o que habia
recibido tratamiento con ciclofosfamiday posteriormente con metotrexate y azatioprina, alcanzandose la
remision. Ademas presentaba una hepatitis B cronica con baja replicacion viral y sufrid una bacteriemia por
estafiloco aureus que se complicd con un absceso periprotésico de cadera que fistulizéd. La enfermano
consintié laretirada de la protesis y mantuvo drenaje purulento durante 4 afos. En el seguimiento sufrio un
deterioro de lafuncion renal, con alteraciones del sedimento, consumo de complemento v titulos altos de
antiDNA. Serealiz6 biopsiarenal no concluyente asi como biopsia hepética con depdsito amiloide. La PAAF
de tejido graso subcutaneo no demostré amiloide, La enfermafallecié alos 6 meses por una sepsis.
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Discusion: En nuestras pacientes |la amiloidosis probablemente aparece como complicacion de infecciones
bacterianas recurrentes. En una busqueda de MEDLINE (Keywords. amyloidosis, vasculitis) solo hemos
encontrado descritos un caso de poliangeitis microscdpica con amiloidosis renal, pulmonar, de tracto
digestivo y cardiaco), 2 casos de granulomatosis con poliangeitis y eosinofilia (afectacion renal y depdsito a
nivel conjuntival), ademas de vasculitis cutaneas.

Conclusiones: Dado €l solapamiento de la clinica es fundamental la realizacion de nuevas biopsias en
pacientes con vasculitis sistémicas y sospecha de recurrencia, donde se puede encontrar amiloidosis, hallazgo
gue marca un prondstico grave en nuestra serie.
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