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Se presentan diez pacientes portadores de amiloidosis, siete de ellos presentaban la variedad primaria y los tres
restantes amiloidosis secundaria a Hansen, tuberculosis y linfoma. Ocho de estos pacientes pertenecian al sexo
masculino y nueve a la raza blanca, lo cual coincide con la literatura revisada. La edad oscil6 entre 26 y 86 afios.
Consultaron fundamentalmente por ictero y edemas. La astenia, la anorexia y pérdida de peso fueron los sintomas
fundamentales, mientras que los edemas, la palidez cutaneomucosa e ictcro, los signos mas frecuentes. La
albuminuria, la eritrosedimentacién acelerada y las alteraciones en las globulinas (fraccién alfa 2 y gamma) fueron
los complementarios de mayor positividad. La prueba del rojo Congo fue positiva en tres pacientes. El Rx de térax
revel6 enfermedad en cuatro casos. En los siete pacientes portadores de amiloidosis primaria se realizé el
diagnéstico mediante biopsia de los érganos afectados, tanto pre como post mortem. Del total de los casos, cuatro
fallecieron y seis egresaron con evolucién favorable relativa. Se revisa la literatura y se comparan estos hallazgos

con los de otros autores.

Se ha dado el nombre de amiloidosis a un
grupo de enfermedades que tienen como
denominador comun, depdésitos en varios
tejidos y 6rganos del cuerpo de un complejo
hialino traslicido, compuesto principalmente
por proteinas y algo de carbohidratos.!
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El corte de tejidos se distingue de otros
materiales hialinos en que: es acidéfilo con las
tinciones usuales, proporciona reaccién PAS
positiva y adopta color violado rosaceo con los
colorantes metacromaticos (violeta de metilo o azul
de toluidina) y ademas, por tener afinidad con el
colorante rojo Congo."?

La amiloidosis puede observarse en diferentes
situaciones: sin enfermedad subyacente
manifiesta, local ni general; después de Ila
degradacion tisular duradera; en relacion con
trastornos de las células plasméticas y como
supuesto trastorno metabdlico genético.-2

El objetivo de nuestro trabajo es presentar los
resultados del estudio de 10 pacientes
diagnosticados comc  portadores de una
amiloidosis.



MATERIAL Y METODO

Se revisan los expedientes clinicos de 10
pacientes afectados de amiloidosis, en el
periodo comprendido de 1972 a 1976 en
nuestro hospital.

El diagnédstico de amiloidosis se fundamenté
en el cuadro clinico, estudio
anatomopatolégico, localizacién del proceso y
el antecedente de enfermedad crénica
prexistente, en los casos de amiloidosis
secundaria.'"®

Fueron utilizadas para el diagndstico histico
las tinciones de: cristal violeta y rojo Congo.

En todos los pacientes se realizd6 he-
matocrito, hemoglobina, eritrosedimentacion,
albuminuria cuantitativa, colesterol, lipidos
totales, electroforesis de proteinas, prueba del
rojo Congo, electrocardiograma y rayos X de

térax, ademas de otros complementarios
acorde con la enfermedad de base del
enfermo.

RESULTADOS

Ocho pacientes pertenecian al sexo
masculino y dos al femenino. El color de la piel
fue blanco en 9 y negra en 1 caso. La edad de
los pacientes oscil6 entre 26 y 86 afios (cuadro

).

El motivo de consulta méas frecuente fue
ictero y manifestaciones dependientes de un
sindrome hidropigeno (cuadro II).

Astenia, anorexia, pérdida de peso y edema,
fueron los hallazgos clinicos mas comunes. Le
sigui6 en orden de frecuencia: palidez
cutdneomucosa, disuria, ictero y presencia de
estertores hdmedos pulmonares. Otras
manifestaciones encontradas fueron: tos,
expectoracion, hepatomegalia,
esplenomega'ia, ascitis y dolor precordial
(cuadro IlI).

La totalidad de los casos mostr6 una
albuminuria de 24 horas mayor de 0,5 gramos.
Se comprobd aumento de la fraccion alfa 2 o
gamma de las globulinas en 8 pacientes. La
mitad de los casos presentaron anemia,
colesterol mayor de 280 mgs %, lipidos totales
mayor de 800 mgs %. La prueba del rojo
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Congo fus positiva en 3 pacientes. En 4
casos se hallaron alteraciones radiograficas en
el estudio de toérax: fibrosis, derrame pleural,
neumopatia inflamatoria y en un paciente
fibrosis apical y una caverna;
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CUADRO Il
AMILOIDOSIS: CUADRO CLINICO
Sintomas y signos n — 10 No. %
Astenia 8 80
Anorexia 8 80
Pérdida de peso 8 80
Disuria 3 30
Orinas turbias 3 30
Tos y expectoracion 3 30
Dokir precordial 1 10
Edemas 5 50
Palidez cutaneomucosa 4 40
Ictero 3 30
Estertores himedos pulmonares 3 30
Hepatomegalia 3 30
Ascltis 2 20
Esplenomegalia 1 10

era el caso portador de una tuberculosis
pulmonar (cuadro V).

La amiloidosis fue primaria en 7 pacientes,
se localiz6 en el corazén en 2 casos, uno de
ellos con toma de la lengua, en rifiébn en 3, uno
de ellos con toma suprarrenal, bazo e higado,
y en el caso restante en el pene, llegandose a
este diagnostico mediante biopsia realizada
pre o post mortem (figuras 1, 2, 3, 4y 5). Se
demostr6 amiloidosis secundaria en 3
pacientes, y fueron las enfermedades de base:
Hansen, linfoma de estdmago y pulmén y
tuberculosis pulmonar (cuadro V).

Se utilizé tratamiento especifico para la
enfermedad de base, en los casos de
amiloidosis secundaria. En la variedad primaria
el tratamiento fue sintomatico y en uno de los
casos (localizacién en la piel del pene) se
practicO tratamiento quirdrgico. La evolucién
fue favorable en los primeros estadios de la
enfermedad en 6 pacientes y fallecieron 4
(cuadro VI).
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COMENTARIOS

La amiloidosis se describe como una
enfermedad poco frecuente en la raza negra.
Pearson y colaboradores’ informan 2 casos y
plantean la posibilidad de la poca afinidad de
esta raza por la enfermedad o que se observe
con menor frecuencia en los Estados Unidos
por la minoria de esa raza en este pais, lo que
parece confirmarse en nuestra serie en que
s6lo observamos 1 paciente, inde-
pendientemente de la distribucion racial de
nuestra poblacion.

La mayoria de nuestros casos tenia una
edad que superaba los 30 afios. Kendall*
refiere que la edad méaxima de frecuencia es
entre el cuarto y el sexto decenios de la vida,
lo que concuerda con nuestras observaciones.

Es evidente en este estudio una mayor
predisposicion por el sexo masculino. De los 6
pacientes estudiados por De la Cueva y
Aznar,B 5 pertenecian al sexo masculino y uno
al sexo femenino, con edades limites de 41 y
59 afios.

Las manifestaciones clinicas que suelen
motivar la visita al médico en estos pacientes,
pueden ser: sindrome general, asociado a
ictero por toma hepatica,’3-"® a sindrome
nefrético,’-1° a manifestaciones de tipo
purpurico’* o a dolor precordial;!-?> ello fue
comprobado en este estudio.

Hallazgos clinicos importantes descritos en
esta enfermedad son: proteinu- ria, sindrome
nefrético, uremia y hepato- esplenomegalia.?-
712 En nuestra serie las manifestaciones
hidropigenas se observaron como
consecuencia de toma renal o cardiaca; el
ictero habla a favor de un compromiso
hepatico. Se ha sefialado que durante la
evolucién de la amiloidosis secundaria, es mas
evidente la lesién hepética, y que en la
primaria hay menos alteraciones funcionales y
anatoémicas del higado, aunque se ha descrito
ictero en este (ltimo.8
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CUADRO
AMILOIDOSIS: ESTUDIO  COMPLEMENTARIO

v

Examenes complementarios n = No. %
Albuminuria mayor de 0,5 g 10 100,0
Eritrosedimentacion acelerada 5 50,0
Hemoglobina menor de 10 g 5 50,0
Hematécrito menor de 36 vol. % 5 50,0
Colesterol total mayor de 280 mg% 4 40,0
Lipidos totales mayor de 800 mg% 4 40,0
Hipergammaglobulinemia 8 80,0
(fraccion alfa 2 y gamma)
Prueba rojo Congo:
— positiva 3 30,0
— negativa 7 70,0
Rx Térax:
— normal 6 60,0
— fibrosis base derecha 1 10,0
— derrame pleural derecho 1 10,0
— neumonia derecha 1 10,0
— fibrosis y caverna apical derecha 1 10,0

Figura 1. Bazo. Coloracion cristal violeta. Depdsito de amiloide en arterio- las y arteria esplénica
(aumento 10 x 40).
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Figura 2. Rifién. Coloracion H/E. Depésitos de amiloide en arteriola aferente. Obsérvese en el glomérulo la sustancia
exudativa entre la capsula de Bowman y el penacho glomerular, y la disminucién marcada de las arteriolas (10 x 10).

Figura 3. Rifién. Coloracion cristal violeta. Presencia de la sustancia amiloide en las arteriolas renales (aumento 10 x 10).
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Figura 4. Corazon. Coloracion cristal violeta. Amiloide en arteriolas cardiacas en area préxima a células de Purkinje
(aumento 10 x 20).

Figura 5. Prepucio. Depdsito de sustancia amiloide en las arteriolas. Obsérvese la acantosis del epitelio pravimentoso en
esta fotografia (aumentada 10 x 10).
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CUADRO V

DISTRIBUCION DE LOS CASOS SEGUN LOCALIZACION Y
NATURALEZA PRIMARIA O SECUNDARIA DEL PROCESO

Caso Localizacion
No. Primaria

Amiloidosis
Secundaria

1 Hepatoesplenomegalia

2 Rifidén
3 Pene
4 _
5 Rifion

7 Corazén, lengua

Rifi6n, suprarrenales, higado

10 Corazén

Piel (Hansen)

Estémago, pulmoén
(linfoma)

Pulmén
(tuberculosis pulmonar)

CUADRO VI

AMILOIDOSIS: EVOLUCION Y {RATAMIENTO

Caso No. Tratamiento Evolucion
1 Sintomatico Fallecio
2 Sintomatico Favorable
3 Quirdrgico Favorable
4 D-DS* Favorable
5 Sintomatico Favorable
6 Sintomatico Fallecio
7 Sintomatico Favorable
8 Isoniacida, es
treptomicina Favorable
9 Sintomético Fallecio
10 Sintomético Fallecio

* diamii no-difenilsulfona
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Debe sospecharse amiloidosis primaria en
todo paciente de mas de 50 afios de edad con
insuficiencia cardiaca de origen no precisado.®
Otros sefialan que la toma cardiaca se
presenta después de los 80 afios de edad
(amiloidosis cardiaca senil), como ocurrié en
uno de nuestros pacientes.! Rukavina y
colaboradores,*® informan la incidencia familiar
de amiloidosis con predominio cardiaco,
neuropatico y toma ocular; en ninguno de
nuestros pacientes se recogié antecedente
familiar de la misma.

La amiloidosis generalizada no asociada a
infeccion cronica o granulomatosa, artritis
reumatoide, neopiasias, inflamacién cronica
intestinal, Hansen, tuberculosis, mieloma y
paraplejia, entre otras, es denominada
primaria.1'¥710+14 En |a misma se encuentran
comprometidos, fundamentalmente:
musculos, piel, nervios y vasos
sanguineos.'®¥” Estos pacientes pueden
presentar como resultado de la toma muscular:
macroglosia,*®*? infiltraciéon de los musculos in-
testinales, lo que explica los trastornos
digestivos.?® Se ha descrito ptosis palpebral y
oftalmoplejia por depdsitos amiloides en la
musculatura extrinseca del 0jo.?! Se ha
informado la presencia en algunos casos de
una polineuropatia sensorial y motora como
expresion de toma nervioso.?'1%'16'22

En nuestro estudio observamos un paciente
con toma de la lengua y en otro del estbmago.
No se presentd la afectacidén nerviosa ni ocular
en ninguno de los casos.

La explicacion de las manifestaciones
purpduricas, se atribuye a toma de las paredes
vasculares.!! Se han planteado que la parpura
que aparece en la amiloidosis, puede
confundirse con la purpura de Henoch.?® En
nuestra serie pudimos observar un paciente.

Desde el punto de vista complementarlo
tiene valor la albuminuria de 24 horas en los
pacientes con afectacién renal,2-"'? como
pudimos comprobarlo en esta revision. Se ha
informado anemia®* sobre todo en la
amiloidosis secundaria, la que observamos en
la mitad del total de nuestra serie. Nosotros
encontramos aumento de los niveles de
colesterol total y de lipidos totales en 4 casos,
lo que ha sido descrito por otros autores en la
literatura;? ello podria explicarse, como una
alteraciobn secundaria a la toma renal,
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hepética, o ambas.

Un hallazgo frecuente en esta enfermedad
es el aumento de las globulinas plasmaticas,
a expensas fundamentalmente de la fraccion
alfa 2 y gamma,?®® se observé en 8 de
nuestros pacientes.

Aln no estd definido con claridad la
naturaleza exacta del amiloide, ni su
mecanismo de produccion; se ha planteado
gue podria ser un producto directo de células
inmunocompetentes, que sufre alguna
anomalia en su respuesta inmune normal.?*
Este planteamiento podria explicar las
alteraciones en los niveles elevados de las
globulinas plasméticas.

La mayoria de los autores estan de
acuerdo," que para aceptar como positiva la
prueba del rojo Congo, debe haber una
extraccion mayor del 80% del colorante
circulante; incluso con estos valores se han
informado falsas positivas. Cuando existe una
retenciéon menor del 80% debe interpretarse
como dudosa. Esta prueba tiene su mayor
valor en los casos de amiloidosis secundaria,
lo que fue confirmado en este estudio.

Se ha descrito como poco frecuente la
toma pulmonar en la amiloidosis y cuando
ocurre ésta, puede confundirse con
sarcoidosis, carcinoma o adenoma bron-
quial.?® Nosotros pudimos observar 2 pa-
cientes con toma pulmonar, una secundaria a
un linfoma y la otra a una tuberculosis
pulmonar cavitada.

SUMMARY

Se han sefialado como investigaciones de
valor en esta enfermedad, la biopsia gingival,
rectal, renal, hepatica y de piel,¥'*? aunque
debe tenerse presente que la negatividad de
una biopsia no excluye el diagnéstico, porque
pueden haberse hecho tomas de una zona in-
demne, cuando en realidad se trata de un
trastorno difuso.''>18

Hasta el momento no se dispone de un
tratamiento eficaz; es desconocido si el
control de la enfermedad predisponente,
pudiera producir una regresion de los
depdsitos.7-19 En los casos de variedad local,
el tratamiento quirdrgico pudiera ser curativo,
como se observd en el paciente de
localizacion peneana.

Se ha sefialado que la supervivencia media
después de establecido el diagndstico en vida
es de 11 meses.?’” Para establecerlo la
enfermedad debe haber progresado.'*'1215 En
nuestra serie fallecieron 4 casos; en 2 se hizo
el diagndstico en vida y en 2 post mortem.

La amiloidosis afecta principalmente
algunos o6rganos, en especial la piel, laringe,
arbol traqueobronquial, corazon, uréter,
vejiga, uretra, pene y 0jo.>"1%'< Pero la mayor
afectacion ocurre en rifidn, bazo, higado y
suprarrenal, lo que se confirma en este
estudio.®°

Kendall' sefiala que en un tiempo la
amiloidosis secundaria era mucho mas
frecuente que el tipo primario, pero al
reducirse la frecuencia de los procesos
supurativos crénicos, con el advenimiento de
los antibiticos y quimioterapicos, la
frecuencia relativa de la amiloidosis primaria
ha ido en aumento; ello explica nuestros
resultados.

Pila Pérez, R. et al. Amyloidosis: A report of ten cases. Rev Cub Med 18: 6, 1979.

Ten patients with amyloidosis are presented. Seven had primary amyloidosis and three had amyloidosis secondary to Hansen,
tuberculosis and lymphoma. Eight were males and nine were caucasian patients; this agrees with data obtained from the

reviewed
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medical literature. Ages ranged between 28 and 86 years. Patients sought medical advice fundamentally as a result of
jaundice and edema. Major symptoms were asthenia, anorexia and weight loss, and most frequent signs were edema,
skin-mucosal paleness and jaundice. Most frequent findings in complementary tests were albuminuria, accelerated
red blood cell sedimentation and globulin (alpha-2 gamma fractions) changes. The CongO red test was positive in
three patients. Thorax roentgenographies revealed the presence of disease in 4 patients. In the seven patients with
primary amyloidosis the diagnosis was achieved through biopsy of the affected organs both pre mortem and post
mortem. Four patients died and six were discharged with a relatively favourable course. Literature was reviewed, and
our findings are compared to those obtained by other authors.

RESUME
Pila Pérez, R. et al. Amyloidose: étude de 10 cas. Rev Cub Med 18: 6, 1979.

Le travail porte sur I'étude de 10 patients porteurs d’amyloidose, dont sept présentaient la forme primaire et le reste
amyloidose secondaire a la maladie de Hansen, tuberculose et lymphome. Huit patients étaient du sexe masculin et
neuf de la race blanche, ce qui coincide avec la littérature revue. L’age était comprise entre 26 et 86 ans. lis sont allées
& la consultation notamment par ictére et oedémes. L’asthénie, I'anorexie et la perte de poids ont été les symptomes
fondamentaux, tandis que les oedémes, la paleur de la peau et de la muqueuse et Tictére étaient les signes les plus
fréquents. L'albuminurie, la sédi- mentation globulaire accélérée et les altérations des globulines (fraction alpha 2 et
gamma) ont été les complémentaires ayant une plus haute positivité. L’épreuve du rouge Congo a été positive chez
trois patients. La radiographie du thorax a révélé maladie dans quatre cas. Chez les sept patients porteurs
d'amyloi'dose primaire on a fait le diagnostic au moyen de la biopsie pre et post mortem des organes atteints. Du total
de cas, quatre sont décédés et six sont sortis de I'hépital avec évolution favorable relative. La littérature médicale
concernant ce sujet est revue et les trouvailles sont comparées avec celles d'autres auteurs.

PE3KME

llana Uepe3, P. a «p. AMHJIOH]103 : HecJigjioBaHiie aecOTH cury” eB. Rev Cub Med
18i 6, 1979.

B HacTOHineii pa6OTe npe,ncTRBJMioTca flecjiTB nauHeHTOB, cTpanax>- max
aMHJi0iu;030M; ceMB 03 3THX tiojiBHHx HMeuT 3adojieBaHHe nepa BHHHotro
Tuna, a ocTeuiBHHe Tpn naiineirra JOBTOPHHU aMEUi0Hf103 - XaHceHa, Ty(’)epKyjiéS
n BoceMB H3 nccjiejfOBaHHHXx nanjie
htob OHjm Myaccicoro nojia u aesHTB OTHOcaracB k oejipfl pace; Ha ira
HacSjiKmeHHH cooTBeTCTByror npocMOTpeHHOi jmTepaType. Bo3pacT
OO]tBHHX Kojiedajicji ot 26 ]0 86 JieT. Bce o00jiBHHe b ochobhom 6h jih
npoKoHcyjiBTzpoBaHH NO cjrjniaio 3j;eMH h acejiTyxa. AcTeims, - aHopeKCHH h
noTepa Beca aBjuum.ch tjaBHHMH CHMnTOMaMH, b to - BpeMH Kan 3jieMH,
KOscHO—cjiH3HCTaH OJ1e"HOCTB h xejiTyxa npeflCTa

* BJLOUH coo6oft caMLie “iacTHe npn3Haioi. AEBo6yiKHypas, ycKopeHHoe-
3pnTpooce,n;amie H a*BTepamm B tjiodyjiHHax (panuira ajiBipa 2 H raMMa) OHJIH
¢tonojiHHT ejiBHHMH npE3HaKajvm BHCOKO$ nojioaaiTejiBHOc TH. Ilpo6a KOHTO
KpacHoro 6iwa nojioxnTejiBHoft y Tpéx naipeHTOB B AeTHpéx cjiy*amc peHTreH
rpyjHOK mieTKH BHHBHJI 3a(5ojieBaHHe. CeMH namieHTaM, cTpa”“aiomHM
aMan0an;030M nepBH"Horo xapaKTepa- . 6 LUl nocTaMeH i;H'arH03 ¢ noMomBio
OHOIICHH nopaKéHHHx opranoBr- KaK flo CMepra namieHTa, Taic n nocjie CMepra.
H3 odmero “mcjia- cjiyqaeB, qerape namieHTa yMeprai, a mecTB OHJTH
rocimTajiE3Hpo- BaHH npH OTHOCHTeJIBHO Ojrar0npHHTHOM pa3BHTHH
O0Jie3H2. DpOBO- OTTCH 0030p JiETepaTypH H Bmnen.epe“mcjiecHHHe
odHapyxeHHH cpaB- HHBaiOTCH C OOHapyxeHHHMZ, CjreJiaHHHMM
flpyTHMH aBTOpaMH.
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