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RESUMEN

La amiloidosis es una enfermedad de etiologia desconoci-
da, que se caracteriza por el depésito de sustancia amorfa
(amiloide), en los espacios extracelulares de diversos orga-
nos y tejidos condicionando alteraciones funcionales y es-
tructurales segun la localizacion e intensidad del depdsito.
Alrededor del 75% de los pacientes que la padecen tienen
una amiloidosis primaria, el 5% del total presenta amiloido-
sis secundaria, y menos del 5% desarrolla una amiloidosis
familiar. Las manifestaciones clinicas son inespecificas,
determinadas por el organo o el sistema afectado. El diag-
nostico se basa en la sospecha clinica y la demostracion
de la sustancia amiloide en los tejidos. La evolucion de la
amiloidosis es dificil de comprobar debido a que casi nunca
se conoce con precision el inicio de la misma. En cuanto
al tratamiento médico, se observa respuesta favorable con
melfaldn mds prednisona; respecto al transplante de érga-
nos, no se cuenta con un protocolo de aceptacion universal,
éste depende de cada caso, extension y estadio evolutivo de
la enfermedad.

A continuacion presentamos un caso de amiolidosis prima-
ria sistémica, en donde se encuentra comprometido el siste-
ma gastrointestinal.
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ABSTRACT

The amyloidosis is a disease of unknown etiology, it is
characterized for the deposit of amorphous substance
(amyloide), in diverse organs and tissues extracell spaces
determining functional an structural alterations according
to the location and structural alterations according to the
location and intensity of the deposit. About 75 % of the pa-
tients who suffer this disease have a primary amyloidosis,
5% of whole present suffer amyloidosis secondary, and less
than the 5% develops a familiar amyloidosis. The clinical
manifestations are not specifics, determinated for the or-
gan or dffected system. The diagnostic is based on the cli-
nical suspicion and the proof of the amyloide substance on
the tissues. It is really difficult to know the evolution of this
disease because it is complicated to find the beginning of
the same one. About the medical treatment they have obser-
ved favorable response with melfalan and prednisone. With
regard to the organs transplant there is not protocol about
universal acceptance it depends on every case, extension
and evolutionary estate of the disease.

Now will present an amyloidosis primary systemic case,
where one finds an affected gastrointestinal system.
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PRESENTACION DE CASO

de 4 meses de evolucién, caracterizado por edema

generalizado, astenia, adinamia, fatiga y pérdida de
Paciente femenino de 54 afos de edad quien consulta

peso, asocidndose ademds hace 1 mes a deposiciones
inicialmente a medicina general por presentar cuadro

liquidas 4-5 por dia y dispepsia. Basado en esto y en
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la elevacién ligera de creatinina el facultativo decide
remitir al servicio de nefrologfa quien encuentra al
examen fisico:

* Regular estado general y mdsculo nutricional,
palidez mucocutdnea marcada.

» Signos vitales: TA: 140/90 mmHg; FC: 84 por
minuto; FR: 19 por minuto; T: 37 grados centi-
grados; peso: 65 Kg

* CCC: edema facial, pupilas isocéricas normo-
rreactivas a la luz; mucosa oral himeda; no lesio-
nes en cavidad oral o lengua; no macroglosia; no
ingurgitacién yugular.

e Térax: simétrico, no tirajes.

* Cardiaco: ruidos cardfacos ritmicos, no soplos.

* Pulmones: claros, murmullo vesicular presente
en ambos campos.

* Abdomen: peristalsis positivas, no circulacién cola-
teral, blando, onda ascitica positiva, hepatomega-
lia lisa, firme, no dolorosa a expensas de ambos
16bulos de 12-14 cms por debajo de reborde cos-
tal; no se palpa o percute esplenomegalia.

* Extremidades: edema grado II con févea en
miembros superiores e inferiores; pulsos perifé-
ricos presentes.

¢ Sistema nervioso: consciente, orientado en sus
tres esferas, fuerza muscular 5/5; reflejos osteo-
tendinosos ++/++++.

* DPiel: no se palpan adenopatias; no petequias o
equimosis.

Basados en la clinica se ordena laboratorios y estu-
dios de imdgenes (tabla 1), dentro de los cuales se
destacan anemia, elevacién de fosfatasa alcalina y
proteinuria en rango nefrético. Ademds, se realizan
ecograffa abdominal confirmando la ascitis, hepa-
tomegalia y encontrando aumento del tamafo de
ambos rifiones.

Se interconsulta al servicio de gastroenterologfa por
persistencia de sintomas digestivos y le realizan eso-
fagogastroduodenoscopia tomando biopsias duode-
nales para tincién de rojo congo (figuras 1,2y 3) y
con estos hallazgos electroforesis de proteinas (figura

4) y biopsia de médula 4sea reportando pico mono-
clonal e infiltracién por plasmocitos atipicos, esta-
bleciéndose el diagndstico definitivo de amiloidosis
sistémica asociada a mieloma multiple.

Tabla 1. Estudios de laboratorio.

I S

Hemoglobina 8.5 g/dl
Hematocrito 28%
Leucocitos 8.800
Neutréfilos 64%
Linfocitos 32%
Eosinéfilos 4%
LDH 280 U
Colesterol 315 mg
Triglicéridos 210 mg
Creatinina 1.6 mg/dl
Proteinuria 24 hrs 4450 mg
AST 52U
ALT 35U
Fosfatasa alcalina 420
Tiempo de protrombina 16/14
Acido trico 9.5 mg
Urea 60 mg
DISCUSION

La amiloidosis es una enfermedad sistémica o limi-
tada a un dérgano que resulta del depdsito en los
tejidos de la proteina amiloide (una proteina fibrilar
resistente a la protedlisis con cadena B-plegada como
estructura secundaria) (1).

En el siglo XIX los padres de la patologia moderna
Rudolf Virchow (1821-1902) y Carl E. Rokitansky
(1808-1878), observaron en autopsias un proceso
infiltrativo en los distintos 6rganos de la economia
corporal el cual denominaron degeneracién larddcea
(del latin, laridum que significa semejante a la man-
teca); posteriormente al conservar dichos érganos en
yodo, se comprobd que adquirfan una coloracién
azul semejante al almidén, fue asi como se comenzd
a utilizar el término amilosis o amiloidosis (del griego
Amylon, almidén. Eidos, forma) (2).

Existen varios subtipos de amiloidosis con diferentes
unidades estructurales de proteina amiloidea. Estas
incluyen amiloidosis primaria (también conocidas
amiloidosis de cadenas ligeras), amiloidosis secun-
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Figuras 1-4. Rojo Congo de tejido intestinal.

daria (también conocida como amiloidosis por
amiloide A) y amiloidosis familiar. Las unidades
estructurales de la proteina amiloidea para estos tres
subtipos son fragmentos de cadenas ligeras de inmu-
noglobulina monoclonal, producto de interrupcién
de una proteina reactante de fase aguda conocida
como amiloide A sérico y varias proteinas mutantes
respectivamente (1).

La incidencia de amiloidosis primaria es dificil de
definir precisamente. La incidencia en estados uni-
dos ajustada a la edad es estimada entre 5,1 y 12,8
por millén de personas por afio, siendo el 60% de
los pacientes diagnosticados entre 50 y 70 afios de
edad y solamente el 10% menor de 50 afios (3).

En la amiloidosis primaria la proteina fibrilar estd
constituida por cadenas ligeras de inmunoglobu-
lina (mds frecuentemente lambda que kappa en una
relacién 2:1). En mds del 90% de casos se observa
componente M en el suero. Es el tipo de amiloidosis
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que se observa en las discrasias de células plasmdticas
(primaria o idiopdtica y la asociada a mieloma mul-
tiple y macroglobulinemia) (4).

La amiloidosis primaria es caracterizada por depési-
tos de fibrillas amiloides en el corazén, produciendo
falla cardfaca congestiva o arritmias; rindén, resul-
tando en sindrome nefrético o falla renal; el higado,
causando hepatomegalia y falla hepdtica colestdsica
progresiva; o el sistema neuroldgico, lo cual usual-
mente se manifiesta como neuropatfa periférica
sensoriomotora y disfuncién autonémica. Muchos
pacientes con amiloidosis primaria tienen depdsitos
demostrables histolégicamente en el tracto gastroin-
testinal (5).

La amiloidosis primaria es el tipo mds comun de
amiloidosis sistémica. La proteina amiloidogénica
en amiloidosis primaria es una inmunoglobulina de
cadena ligera o un fragmento de una cadena ligera
M * 7z z
que es producido por una poblacién clonal de célu-



las plasmdticas en la medula 6sea, ocurriendo en una
asociacién con el mieloma multiple en el 10-15% de
los pacientes ().

Un hallazgo importante de todos los tipos de ami-
loidosis es el plegamiento anormal de una proteina
que normalmente es soluble (7). En la amiloidosis
primaria, el plegado anormal es el resultado de un
evento proteolitico o una secuencia aminoacidica
que da una cadena ligera termodindmicamente
inestable y lleva a su autoagregacién. Los agregados
forman protofilamentos que se asocian dentro de la
proteina fibrilar (8).

En todos los tipos de amiloidosis los glucosamino-
glicanos, mitades de los proteoglicanos y el amiloide
P sérico (SAP) (9) interactian con las fibrillas ami-
loides, promoviendo la formacién de fibrillas y la
estabilidad en los tejidos (8). La disfuncién de un
érgano resulta de una disrupcién de la arquitec-
tura del tejido por los depdsitos de amiloide. Sin
embargo, incrementos en la evidencia indican que
las proteinas precursoras amiloidogénicas o los pre-
cursores agregados tienen efectos citotdxicos directos

que también contribuyen a las manifestaciones de la
enfermedad (10).

Los genes de la regién variable de las cadenas ligeras
de la inmunoglobulina que son expresados menos
frecuentemente en el repertorio normal, indican que
las caracteristicas de la codificacién de la linea germi-
nal pueden contribuir a la predisposicién de ciertos
subtipos de formas de amiloide de cadenas ligeras.
La evidencia de antigenos selectivos en los genes de
la regién variable de las cadena ligeras de la inmu-
noglobulina como la homogeneidad de mutaciones
somdticas soportan el concepto que la transforma-
cién monoclonal de varias células plasmdticas ami-
loidogénicas; ocurre después de la maduracién de las
células B y la seleccién clonal en el foliculo linfoide
(11). La asociacién entre los genes usados en linea
germinal de la regién variable de las cadenas ligeras
de la inmunoglobulina y la amiloidosis relacionada
con el compromiso de un dérgano ha sido descrita
por varios grupos. Este tropismo por los 6rganos
puede ser relacionado con las afinidades antigénicas
de las cadenas ligeras (12).

Los 6rganos mds frecuentemente afectados en la
amiloidosis primaria son el rifién y el corazén (8);
sin embargo, cualquier otro tejido como el cere-
bro puede ser comprometido. El rifién usualmente
es comprometido presentdindose como sindrome
nefrético con empeoramiento progresivo de la fun-
cién renal (13). El depésito de amiloide en el cora-
z6n resulta en falla cardfaca rdpidamente progresiva
por cardiomiopatia restrictiva. Las paredes ventricu-
lares son concéntricamente gruesas con un tamafio
normal o reducido de la cavidad (14). El bajo voltaje
en el electrocardiograma es encontrado en una alta
proporcién de pacientes y a menudo es asociada a un
patrén de pseudoinfarto. La hepatomegalia es comtin
y puede ocurrir como resultado de congestién por
falla cardiaca derecha o infiltracién de amiloide en el
higado. La hepatomegalia de la infiltracién amiloide
puede ser masiva y al examen fisico el higado suele
ser como una roca dura y poco suave. La profunda
elevacién de la fosfatasa alcalina con ligera elevacién
de transaminasas es caracteristica de la amiloidosis
hepdtica porque la infiltracién ocurre en los sinusoi-
des (15). El compromiso del tracto gastrointestinal
puede ser focal o difuso y los sintomas relacionados
dependen del sitio y de la extensién. La macroglo-
sia ocurre en el 10% de los pacientes y es virtual-
mente patognomanico; puede ser marcada causando
obstruccién de la via aérea, dificultad para tragar o
apnea obstructiva del suefio (16). Otras caracteris-
ticas incluyen saciedad temprana, diarrea, nduseas
crénicas, mala absorcién y pérdida de peso (17). La
amiloidosis gastrointestinal puede también presen-
tarse con perforacién intestinal o franco sangrado
rectal (18). Ciertos sintomas como saciedad tem-
prana y diarrea postprandrial explosiva a menudo
reflejan disturbios de la motilidad gastrointestinal
debido a neuropatia autonémica (19). La hepatome-
galia estd presente en aproximadamente un cuarto
de los pacientes en el momento del diagndstico y en
la presencia de falla cardfaca puede no ser posible
la diferenciacién clinica entre infiltracién amiloide
y congestién venosa (20). La afectacién renal y/o
cardfaca constituye el principal evento clinico en la
amiloidosis sistémica, determinando la afectacién de
estos Organos, frecuentemente, el prondstico final
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del paciente (21). La polineuropatia por amiloidosis
primaria puede incrementarse con un amplio rango
de sintomas. Un poco mds del 20% de los pacientes
se presenta con sintomas de neuropatia periférica,
mds comuinmente parestesias, entumecimiento y
debilidad muscular (22). La neuropatia sensorial es
usualmente simétrica, usualmente afecta las extremi-
dades inferiores y puede ser dolorosa; la neuropatia
motora es rara (23).

La neuropatfa autonémica es una caracteristica
mucho mds seria, la cual puede darse hipotensién
postural, impotencia sexual y disturbios de la moti-
lidad intestinal que son usualmente asociados con
algunos grados de neuropatia periférica (24).

La hemorragia es una importante manifestacién de
amiloidosis y puede ser un serio problema. Esto ocurre
frecuentemente sobre un tercio de los pacientes y una
coagulacién anormal en alrededor de la mitad (24).

La manifestacién mds comun del sangrado es la pur-
pura debido a la fragilidad vascular y como resultado
del depésito de amiloide en el endotelio y puede ser
una amenaza para la vida posterior a una biopsia
hepdtica o renal. La purpura periorbitaria (ojos de
mapache) es particularmente caracteristica (3).

La no especificidad y a menudo la naturaleza vaga
de los sintomas que son asociados a la amiloidosis
primaria frecuentemente lleva a una tardanza en el
diagndstico tal que la disfuncién del 6rgano es muy
avanzada en el momento en que se inicia el trata-
miento. El diagnédstico de amiloidosis primaria debe
considerarse en pacientes con proteinuria inexpli-
cada, cardiomiopatfa, neuropatia, hepatomegalia
y en pacientes con mieloma multiple que tienen
manifestaciones atipicas.

El diagnéstico de amiloidosis primaria requiere
demostracién de una discrasia de células plasmdticas
(25, 26). La demostracién de los depésitos de ami-
loide en los tejidos mediante la birrefringencia verde
manzana cuando es tefiida con rojo congo y vista en
microscopio polarizante. La aspiracién con aguja fina
de la grasa abdominal es un procedimiento simple que
es positivo para los depésitos de amiloide en mds del
70% de los pacientes con amiloidosis primaria (27,
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28). Otros tejidos que permiten procedimientos de
biopsia relativamente no invasivos son las glindulas
salivales secundarias, encfas, recto y piel. Sin embargo,
la obtencién de tejido de un 6rgano afectado en nece-
saria para el diagnéstico de amiloidosis.

Una vez que el diagndéstico en los tejidos se haya esta-
blecido, la confirmacién de la enfermedad primaria
requiere la demostracién de una discrasia de células
plasmdticas por biopsia de medula ésea de Lambda o
Kappa, producidas por las células plasmdticas o por
la presencia de unas cadenas ligeras monoclonales en
el suero o la orina. La inmunofijacién por electrofo-
resis debe ser ordenada en el suero o la orina porque
en contraste con el mieloma multiple, la concentra-
cién de cadena ligeras monoclonales a menudo es
también baja para ser detectada con electroforesis
simple de proteinas.

Igual si una cadena ligera de inmunoglobulina es
identificada en suero o la orina, la biopsia de medula
6sea es mandatoria para evaluar la carga de células
plasmdticas y excluir mieloma multiple y otros des-
6rdenes menos comunes que se pueden asociar a
amiloidosis primaria tal como la macroglobulinemia
de Waldenstrom (29, 30). Es importante recono-
cer que la presencia de una banda monoclonal en
la inmunofijacién sérica puede ser vista como un
encuentro incidental en el 5-10% de los pacientes
quienes estdn alrededor de los 70 afios (Gammapatia
monoclonal de significado incierto) (31).

El ensayo de cadenas ligeras libres en suero a menudo
es normal en tales casos (32). Debido a la alta inci-
dencia de Gammapatia monoclonal de significado
incierto en individuos ancianos, pruebas adicionales
deben ser hechas para excluir formas seniles o fami-
liares de amiloidosis si el cuadro clinico es totalmente
atipico para la enfermedad primaria. Tales pruebas
incluyen inmunohistoquimica, inmunoflorescencia
o microscopia electrénica de depésitos de amiloides
para identificar la proteina amiloidogénica (33, 34)
o pruebas genéticas para excluir formas familiares de

amiloidosis (35).

La evaluacién del grado de depésito amiloide es
importante porque ayuda al prondstico, plan tera-



péutico y determina la respuesta al tratamiento.
Actualmente el examen fisico y la biopsia de los teji-
dos son los métodos mds usados para determinar el
compromiso de un 6rgano. La escintigrafia usa sus-
tancias que atan el amiloide siendo una herramienta
util en identificar érganos afectados. El pirofosfato
de tecnecio 99 liga dvidamente a muchos tipos de
amiloides y ha sido usado para identificar amiloide
cardiaco (36). Sin embargo, la evaluacién cuantita-
tiva no es posible con esta prueba y es positiva sola-
mente en pacientes con enfermedad severa, en quie-
nes el ecocardiograma generalmente es diagndstico.
Resultados preliminares sugieren que el aprotinin
sellado con tecnecio 99 puede ser mds sensible para
la imdgenes de depésitos amiloides que el pirofosfato
de tecnecio 99 (10). La cintigrafia cuantitativa tam-
bién puede ser ordenada con el sello del componente
SAP (serum amyloid protein) (10) una molécula que
liga todos los tipos de amiloide (37). Las caracteris-
ticas ecocardiogréficas de la amiloidosis cardfaca han
sido bien descritas y razonablemente distintivas en
enfermedad avanzada (38).

La paciente discutida corresponde a una amiloidosis
primaria asociada a mieloma multiple, la cual, como
se describié anteriormente, es la forma mds frecuente
y debuté en la forma caracteristica descrita en la lite-
ratura, por la edad de presentacidn, clinica por afec-
cién renal y gastrointestinal asocidndose a elevacién
de fosfatasa alcalina, pico monoclonal, infiltracién
plasmocitaria de la médula ésea e incluso tincién de
rojo congo, con lo cual se confirma diagndstico.

Tratamiento

La terapéutica actual para la amiloidosis sistémica
estd basada en que la disfuncién de un érgano
mejora e incrementa la supervivencia si la sintesis del
precursor de la proteina amiloidogénica es detenida.
Por lo tanto, la principal terapia en la amiloidosis
primaria es reducir rdpidamente la fuente de cade-
nas ligeras monoclonales suprimiendo la discrasia de
células plasmdticas subyacentes. La decisién sobre
un régimen de tratamiento especifico para pacientes
individuales debe ser tomada en consideracién en un

equilibrio entre la eficacia del tratamiento anticipado
y la tolerabilidad.

Sin importar el tratamiento especifico dirigido con-
tra la discrasia de células plasmdticas, el cuidado de
soporte para disminuir los sintomas y la funcién de
un érgano juega un papel importante en el manejo
de esta enfermedad y requiere un cuidado especiali-
zado multidisciplinario.

Los sintomas gastrointestinales tales como saciedad
temprana deben ser considerados en modalidad de
seleccién. La diarrea es un problema comun e inca-
pacitante, en pacientes con compromiso del sistema
nervioso auténomo. El octreotide disminuye la dia-
rrea en muchos pacientes, pero la seudoobstruccién
intestinal crénica usualmente es refractaria al trata-
miento. La alimentacién adecuada oral o intravenosa
es mandatoria en pacientes desnutridos (39).

Los depésitos de amiloide permanecen en un estado
de produccién dindmica que varfa marcadamente
entre cada paciente, pero la regresién gradual de la
amiloidosis primaria es a menudo vista cuando la
produccién de cadenas monoclonales es suprimida
(40). El grado por el cual la enfermedad clonal nece-
sita ser suprimida para producir beneficios clinicos
varfa sustancialmente entre pacientes y depende de
muchos factores, notablemente de la produccién de
depésitos de amiloide. Los regimenes de quimio-
terapia usados en amiloidosis primaria estdn basa-
dos en aquellos que han probado ser efectivos en
mieloma multiple, aunque poco se sabe acerca de
cualquier diferencia en la sensibilidad de las células
plasmdticas clonales entre estos dos desérdenes. Los
beneficios clinicos de la quimioterapia tipicamente
no ocurren por varios meses después de que las dis-
crasias de células plasmdticas subyacentes han sido
suprimidas (41). Los pacientes que reciben régimen
de quimioterapia no viven mucho tiempo para mos-
trar el beneficio, por lo tanto es importante inten-
tar suprimir la enfermedad clonal tan rdpido como
sea posible; sin embargo, regimenes mds intensos
de quimioterapia en pacientes con amiloidosis pri-
maria estdn asociados con mucha mayor toxicidad
relacionada con el tratamiento que han sido vistos
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en pacientes con mieloma. Esto es debido al dafo
de multiples érganos lo cual puede no ser evidente
clinicamente o por los resultados de rutina antes del
tratamiento. La seleccién de un tratamiento apro-
piado individualizado para paciente es complicado
y estd compuesto ademds por la escasez de estudios
aleatorizados para este desorden (3). La quimiotera-
pia actual usada para la amiloidosis primaria puede
ser clasificada como sigue:

* Dosis bajas: se utilizan como agente unico
melphalan o ciclofosfamida (con o sin predniso-
lona). Beneficios clinicos ocurren en solamente en
20 al 30% de los pacientes y después de una media
de tratamiento de 12 meses. La combinacién del
régimen de quimioterapia usando VBMCP (vin-
cristina, carmustina, mephalan, ciclofosfamida y
prednisolona) no es mds efectiva.

* Dosis intermedia: cursos mensuales de VAD
(vincristina, adriamicina, dexametasona) y regi-
menes similares, o dosis intermedia de melphalan
intravenoso (IDM) 25 mg por metro cuadrado
con o sin dexametasona.

* Altas dosis: la terapia con altas dosis (HDT) con
melphalan (100-200 mg por metro cuadrado) y
transplante de células madre.

* Otras terapias: son pulsos de altas dosis de dexa-
metasona y talidomida (con o sin dexametasona)
con o sin otros agentes. Quimioterapia de dosis
intermedia y de altas dosis parece ser clinicamente
benéficas en mds del 50% de los pacientes, pero
no han sido comparadas en estudios aleatoriza-
dos uno con otro, ya sea con quimioterapia de
bajas dosis o sin tratamiento (3).

* Terapias en investigacién: un andlogo de la tali-
domida, la lenalidomida y el bortezomib son
activos en mieloma multiple (42-45).

La habilidad de esta droga, en combinacién con
dexametasona reduce rdpidamente la concentra-
cién de proteina monoclonal en mieloma multiple
haciéndolos una opcién atractiva también para la
amiliodosis primaria, aunque mds datos en dura-
cién de la respuesta y toxicidad son necesarios. Sin
embargo, estos estudios se encuentran sobre la via.
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Un derivado yodado de la doxorrubicina, el 4 yodo-4-
deoxidoxorrubicina (IDOX) liga con alta afinidad las
fibrillas amiloides y promueve su disgregacién in vitro
e in vivo en experimentos realizados en ratones en ami-
loidosis secundaria (46, 47). Las estrategias que combi-
nan IDOX con quimioterapia para suprimir la produc-
cién del precursor y promover la resorcién amiloide es
una terapia racional que requiere investigacién.

La terapia antifactor necrosis tumoral alfa, con el
uso de etanercept, en 16 pacientes con amiloidosis
primaria avanzada produce mejoria sintomdtica en
la mayorfa de los casos y la mitad tenifa respuesta
importante sobre todo en la macroglosia (48).

PRONOSTICO

El prondéstico es variable, pero es generalmente
pobre si la amiloidosis primaria no es tratada. Los
pacientes con amiloidosis primaria sistémica tienen
una supervivencia mediana de uno a dos afos (19).
La historia natural varfa con la extensién y érgano
comprometido, pero poco menos del 5% de todos
los pacientes con amiloidosis primaria sobre vive 10
o mds afos después del diagndstico (49).

La evidencia clinica de compromiso cardiaco es
un determinante importante de los resultados. La
concentracién sérica de la N-Terminal del péptido
natiurético procerebral solo o en unién con los nive-
les cardiacos de troponina (50, 51) han mostrado
ser un marcador sensible de disfuncién cardfaca aso-
ciada a amiloidosis primaria y un fuerte predictor de
supervivencia después del tratamiento agresivo. La
alta circulacién de niveles de cadenas ligeras libres
han mostrado recientemente ser asociada con pobres
resultados (52), la mayor reduccién de los niveles
después del tratamiento de la discrasias de célu-
las plasmdticas subyacentes son asociados con una
reduccién del N-Terminal del péptido natiurético
procerebral y mejorfa de la supervivencia (53).

CONCLUSIONES

El diagnéstico temprano de la amiolidosis y la remi-
sién apropiada tiene el potencial de mejorar los
resultados para estos pacientes.



La amiloidosis primaria debe mantenerse como diag-
néstico diferencial de pacientes evaluados por una
variedad de sindromes, particularmente con protei-
nuria con rango nefrético, cardiopatia no isquémica
inexplicada, neuropatia periférica, hepatomegalia
inexplicada o mieloma multiple atipico, para mejo-
rar la eficiencia en el diagndstico. A pesar de estas
mejoras en el tratamiento y diagnéstico de la ami-
loidosis primaria es bdsico continuar con los esfuer-
zos clinicos en la investigacién de este campo para
ayudar a mejorar los resultados con estos pacientes.
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