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Resumen

Objetivos: La amiloidosis secundaria (AA) consiste en el depoésito de fibrillas de amiloide derivadas
de la proteina sérica amiloide circulante (SAA). El objetivo de este estudio es describir la poblacion
afecta de AA en seguimiento por la Unidad de Amiloidosis del Hospital Vall d&#39Hebron.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo realizado mediante la revision de las
historias clinicas de los pacientes en seguimiento en la Unidad 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 la misma, el 12,8% (14) presentaban AA. E1 57,10% (8) de los
pacientes eran mujeres. La edad mediana al diagndstico de amiloidosis fue de 57 afios [rango 31-82].
La mediana de tiempo transcurrido entre el diagnostico de la enfermedad de base (en los casos en
que se conoce) y la amiloidosis fue de 29 meses [0-552]. Sdlo 5 pacientes han fallecido durante el
seguimiento: 4 por sepsis y 1 por fibrilacién ventricular. Las enfermedades inflamatorias
precipitantes fueron infecciosas en 6 casos, enfermedades del tejido conectivo o
espondiloartropatias en 4 y autoinflamatorias en 3 (sin haberse podido determinar la alteracion
responsable en una de ellas). En 1 caso no se ha podido identificar causa ni tipo de enfermedad
desencadenante. El estudio anatomopatoldgico se llevo a cabo en todos los casos. En 8 de ellos se
realizd biopsia mediante endoscopia digestiva resultando 8 positivas; en 7 se llevé a cabo una
biopsia renal, resultando todas positivas; en 3 se realiz6 biopsia de grasa subcutdnea siendo sélo una
positiva; finalmente las biopsias de vejiga urinaria, higado y médula ésea fueron diagndsticas en 3
pacientes, respectivamente. La manifestacion clinica mas frecuente resultd la enfermedad renal
cronica en el 92,9% de los pacientes (13), 5 de los pacientes debutaron con sintomatologia asociada
a la enfermedad renal (proteinuria). La proteinuria mediana al diagndstico de amiloidosis fue de 20
mg/dL [0,1-1.522,1], la creatinina de 1,44 mg/dL [0,2-11,13] y el aclaramiento de creatinina de 47,29
ml/min/1,72 m® [18,26-90]. Se detectd afectacién neuroldgica en 6 casos (42,9%), 4 afectando el
sistema nervioso vegetativo. Se documento afectacién digestiva en 9 casos (64,3%). En todos se
valor¢ afectacion cardiaca mediante ecocardiograma, en 5 también se realizé6 mediante resonancia
magnética nuclear (RMN). Se detect6 afectacion cardiaca solo en un caso, con RMN (infiltracion
amiloiddtica). Solo un paciente presentaba FEVI < 55% sin signos de amiloidosis cardiaca por RMN.
En cuanto a pardmetros de laboratorio, se han valorado al diagnéstico y durante el seguimiento con
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una mediana basal de albumina de 2,56 g/dL [1,29-4,01], de proteina C reactiva 1,28 mg/dL
[0,23-19,38], con mediana pico de 10,20 mg/dL [1,12-34], velocidad de eritrosedimentacion basal de
40,5 mm/h [10-120]y pico de 84,5 mm/h[10-120], y SAA basal de 33,45 mg/dL [1,9-825] y pico de 51
mg/dL [1,9-825]. De los 14 enfermos, 11 recibieron tratamiento especifico para la enfermedad de
base, con mejoria clinica, 6 con disminucion de los niveles de SAA, 4 con normalizacion.

Discusion: La etiologia de la amiloidosis AA ha cambiado a lo largo del tiempo, habiendo disminuido
la frecuencia de las causas infecciosas. La tendencia actual es el incremento de las enfermedades
del tejido conectivo y autoinflamatorias, en parte debido al diagndstico mas preciso de estas
patologias. Ante un paciente con amiloidosis es fundamental tipificar el tipo de proteina depositada.
En caso de tipo AA es muy importante descartar patologia del tejido conectivo asi como
autoinflamatorias.

Conclusiones: En nuestra serie, la AA fue rara, afectando fundamentalmente a la funcién renal. El
tratamiento de la enfermedad desencadenante se acompand mayoritariamente de una mejoria
analitica y, en algunos casos clinica, evitdndose la progresion de la enfermedad.
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