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Resumen

Objetivos. Analizar las principal es caracteristicas epidemiol 0gicas, clinicas e inmunoldgicas de los pacientes
con amiloidosis sistémica diagnosticados en los Servicios de Medicina Interna.

Métodos: En mayo de 2013, el GEAS-SEMI crea el primer registro nacional de pacientes con amiloidosis
(RAMY D), un estudio multicéntrico cuyo objetivo es recopilar |os datos clinicos de |os pacientes con esta
enfermedad evaluados por internistas. La clasificacion de la amiloidosis sistémica se baso en la
caracterizacion quimica de la proteina precursora.

Resultados: Con fecha 15 de junio de 2014 estaban incluidos en el RAMY D-GEAS 612 pacientes con
amiloidosis sistémica, 331 hombresy 281 mujeres, con una edad media a diagnostico de la enfermedad de
64 anos (19-93). Dentro de los principal es grupos de enfermedades rel acionadas con la amiloidosis
destacaron las enfermedades hematol gicas en 101 pacientes (16,5%), seguidas de las enfermedades
cronicas/degenerativas en 88 (14%), las enfermedades reumatol 6gicas inflamatorias en 60 (10%), las
enfermedades autoinmunes sistémicas u organoespecificas en 47 (7%), las neoplasias no hematol dgicas en 37
(6%) y lasinfecciones cronicas en 33 (5%) pacientes. Respecto ala presentacion clinica, los sintomas més
frecuentes fueron la afectacion renal en el 33,5% de pacientes, |0s sintomas de afectacion general en el 19%,
la afectacion cardiol égica en el 23%, la afectacion del SNP en €l 17%, la afectacion del aparato digestivo en
el 18% y la afectacion pulmonar en e 14%; como sintomas poco habitual es se describieron la sintomatologia
neurovegetativa (4%), las lesiones cuténeas (3%) y la sequedad de mucosas (1%). Desde un punto de vista
diagndstico, se realizo biopsia de tubo digestivo en un 25% de casos, biopsiarena en un 20%, biopsia de
grasa subcutanea en un 20% y biopsia cutanea en un 6%. Se pudieron tipificar un total de 423 (69%) casos:
159 (38%) casos fueron clasificados como AL, 149 (35%) como AA, 78 (18%) como TTR 'y 37 (9%) como
otras amiloidosis.

Conclusiones. La amiloidosis es una de las enfermedades sistémicas mas frecuentes en el ambito diagndstico
de lamedicinainterna, debido a su aparicion frecuente en asociacion con unagran variedad de enfermedades
(principal mente hematol 6gicas e inflamatorias) y por su presentacion clinica multisistémica afectando a
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Organos vitales.
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