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Resumen

Introduccién y objetivos: La amiloidosis primaria es una
enfermedad sistémica en la que se produce el deposito de
las porciones variables de cadenas ligeras de inmunoglo-
bulinas, como resultado de una discrasia de células plas-
maticas con sobreproduccion de componente M, pero con
un nimero pequefio de clones de células plasmaticas en la
médula dsea.

El objetivo de nuestro estudio fue conocer la afectacion
de los distintos 6rganos y la evolucion clinica de los pa-
cientes con amiloidosis que no cumplen criterios de mie-
loma multiple. Para ello se observaron las caracteristicas
generales, los antecedentes personales, los hallazgos clini-
cos y de laboratorio, asi como el tratamiento y la supervi-
vencia de los pacientes diagnosticados en nuestro servicio
entre mayo de 1998 y abril del 2005.

Pacientes y método: El diagndstico se basé en la presen-
cia de depdsitos rojo congo en las biopsias, acompaiiado
de la inmunohistoquimia. Se excluyeron los pacientes que
cumplian criterios de mieloma multiple.

Resultados: De los 9 pacientes evaluados en el estudio,
5 eran varones y 4 mujeres. La edad al diagndstico fue de
72 afos. Los sintomas presentaron un alto grado de ines-
pecificidad clinica. Fueron frecuentes hallazgos como el
sindrome constitucional (5) e hipotensiones ortostaticas
(4). Destacd la grave afectacion renal, con elevacion de
creatinina plasmatica (5 al diagnostico y 8 posteriormen-
te), y hepatica con patron de colestasis (5). Ocho pacientes
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presentaron proteinuria en el momento del diagndstico,
6 de ellos en rango nefrdtico. Aparecieron picos monoclo-
nales séricos IgM (2), IgA (1), IgG (1) y proteinuria de
Bence-Jones (5). En 5 pacientes se demostro hipertrofia
del ventriculo izquierdo y disfuncion diastolica.

Cuatro pacientes entraron en programa de hemodialisis pe-
riddica (3 varones y 1 mujer). Los pacientes fueron trata-
dos con corticoides e inmunosupresores (5) y trasplante de
médula 6sea (1). Las infecciones (5) y las hemorragias di-
gestivas (2) aparecieron como complicaciones frecuentes.
Como causas de muerte predominaron la caquexia y el
fracaso multiorganico (3). La media de la supervivencia
fue de 13,89 meses. La supervivencia global fue del
66,6 % a los 2 meses (4 libres de hemodialisis y 2 en he-
modialisis) y la supervivencia al afio fue del 33 % (2 li-
bres de hemodialisis y 1 en hemodialisis).
Conclusiones: La amiloidosis primaria constituye una
condicion irreversible que se manifiesta con una clinica
muy inespecifica, y que terminara por producir graves
complicaciones y un pobre prondstico.

Palabras clave: Amiloidosis primaria. Amiloidosis tipo
AL. Afectacion renal. Cadenas ligeras. Proteinuria de
Bence-Jones.

PRIMARY SYSTEMIC AMYLOIDOSIS WITHOUT
MULTIPLE MYELOMA CRITERIA.
A SINGLE-CENTER EXPERIENCE

Abstract
Background and aims: Primary amyloidosis is a sys-
temic disease in which a variable portion of immunoglob-
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ulin light chains are deposited as a result of plasma cell
dyscrasia and monoclonal M component overproduction
but with a small number of plasma cell clones in the bone
marrow.

The aim of this study was to determine organic involve-
ment and clinical outcomes in patients with primary amy-
loidosis without multiple myeloma diagnostic criteria. To
do this, general characteristics, personal history, clinical
features, laboratory results, treatment and survival were
analyzed in patients diagnosed in our department between
May 1998 and April 2005.

Patients and method: The diagnosis was based on the
presence of Congo red deposits in biopsy and immuno-
histochemistry. Patients with diagnostic criteria for multi-
ple myeloma were excluded.

Results: Nine patients were evaluated in the study (5 men
and 4 women). The mean age at diagnosis was 72 years.
The symptoms were fairly nonspecific. Frequent findings
were constitutional syndrome (5 patients) and orthostatic
hypotension (4 patients). Also common were severe renal
involvement, with elevation of serum creatinine levels
(5 patients at diagnosis and 8 subsequently), and liver
disease with cholestatic pattern (5 patients). Eight patients
showed proteinuria at diagnosis and 6 showed levels in the
nephrotic range. Serum monoclonal peaks of IgM (2 pa-
tients), IgA (1 patient), IgG (1 patient) and Bence-Jones
proteinuria (5 patients) were observed. Left ventricular hy-
pertrophy and diastolic dysfunction were found in 5 pa-
tients.

Four patients were included in a hemodialysis program
(3 men and 1 woman). The patients were treated with
steroids and immunosuppressants (5 patients) and stem
cell transplantation (1 patient). Common complications
were infections (5 patients) and digestive hemorrhage
(2 patients). The main cause of death was cachexia and
multiorgan failure (3 patients). The mean survival was
13.89 months. Cumulative survival was 66.6 % at
2 months (2 patients included in the hemodialysis pro-
gram and 4 not included) and 33.3 % at 12 months (2 pa-
tients without hemodialysis and 1 under hemodialysis).
Conclusions: Primary amyloidosis is an irreversible con-
dition with nonspecific clinical findings leading to severe
complications and poor outcome.

Key words: Primary Amyloidosis. Type AL amyloidosis.
Renal involvement. Light Chain. Bence Jones protein-
uria.

EXPERIENCIA DE UN CENTRO

Introduccion

La amiloidosis comprende un grupo de enfermeda-
des sistémicas y localizadas, en las que se produce el
depdsito patoldgico extracelular de proteinas fibrila-
res en forma de hoja plegada en distintas zonas del
organismo. Se conocen diversas formas y clasifica-
ciones de amiloidosis. Todas las formas comparten
la glucoproteina amiloidea P (SAP) y difieren en la
proteina fibrilar. En la amiloidosis primaria (AL)
aparecen porciones variables de cadenas ligeras de
inmunoglobulinas como resultado de una discrasia
de células plasmaticas!. En ella el numero de clones
de células plasmaticas en la médula 6sea es peque-
flo, y es frecuente la deteccidon por inmunoelectro-
foresis de inmunoglobulinas amiloidogénicas en
suero u orina®. Existe un 26 % de amiloidosis AL
que se asocia a mieloma multiple y que por tanto no
se considera como idiopatica®. El objetivo de nues-
tro estudio fue conocer la historia natural, la afecta-
cion de los distintos 6rganos y la evolucion clinica
de los pacientes diagnosticados de amiloidosis pri-
maria en nuestro servicio, entre mayo de 1998 y
abril del 2005

Pacientes y método

Estudiamos retrospectivamente los casos de amiloi-
dosis primaria diagnosticados en el periodo sefiala-
do. El diagndstico de amiloidosis primaria se bas6 en
la presencia de depdsitos rojo congo en las biopsias
realizadas: renal, gastrica o de médula ésea. Fue ne-
cesaria la realizacién de inmunohistoquimia con re-
sultado positivo para cadenas monoclonales k y A y
negativo para anticuerpos antiproteina AA. Los pa-
cientes con una presencia mayor del 10 % de células
plasmaticas en la médula dsea, lesiones osteoliticas o
un componente M sérico o urinario muy elevado se
desestimaron por considerarse asociados a mieloma
multiple®.
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De las historias clinicas se recogieron las caracteris-
ticas generales, los antecedentes personales, los ha-
llazgos clinicos y de laboratorio, asi como el trata-
miento y la supervivencia de los pacientes. Los
resultados se expresaron como media + desviacion
estandar®. El anélisis estadistico se realiz6 mediante
el programa R Sigma Babel y se utilizaron las curvas
de supervivencia de Kaplan Meier.

A continuacion realizamos una breve descripcion de
las manifestaciones de la enfermedad en cada uno de
nuestros pacientes.

Caso 1

Varoén de 78 afios con hipotension sintomatica y dis-
nea de pequefios esfuerzos. Referia crisis de dolor
abdominal intenso, y en la exploracion se aprecid
anasarca. En las exploraciones analiticas destacaba
un pico monoclonal sérico de IgM de 2.165 mg/dl,
albumina de 1,7 g/dl, creatinina de 1,1 g/dl, gamma-
glutamiltransferasa (GGT) de 195, bilirrubina de
4,77 mg/dl y fosfatasa alcalina de 770 U/1, junto a
proteinuria de 7 g/dia. El paciente presentaba protei-
nuria de Bence-Jones débilmente positiva para cade-
nas \. En la biopsia de médula 6sea se encontraron
depositos rojo congo positivos en la pared vascular.
En la biopsia renal destaca la expansion del espacio
mesangiocapilar por la presencia de material amorfo
rojo congo positivo. El paciente fue tratado con cor-
ticoides y melfalan, sin respuesta. Desarroll6 fracaso
multiorganico y fallecio a los 2 meses.

Caso 2

Varén de 67 afios con antecedentes de insuficiencia
cardiaca congestiva e hipertension arterial. Presen-
taba una foria descompensada y paralisis del [V y
VII pares craneales. Acudid con creatinina de 6,26 y
urea de 56 mg/dl, junto con GGT de 203 y fosfatasa
alcalina de 352 U/I. No present6 picos monoclonales,

ni proteinuria. Durante el ingreso destaca la clinica
de ortopnea y dolor abdominal intenso. En la biop-
sia renal aparecen amplios depodsitos rojo congo
positivos que borran la estructura de arterias y arte-
riolas. Ademas hay una atrofia del 20 % del parén-
quima, con los tibulos conservados. Se le administro
tratamiento con melfalan y prednisona y se le inclu-
y6 en programa de hemodialisis. Al afio desarrolld
una neumonia y fallecid por caquexia, a los 18 meses
del diagnostico.

Caso 3

Varén de 71 afios con antecedentes de enolismo y
cirrosis hepatica, estadio C de Child-Pugh. Fue diag-
nosticado de macroglobulinemia de Waldenstrom y
desarroll6 una grave polineuropatia sensitivomotora
y un estado de anasarca que motivo su ingreso. Des-
tacamos la creatinina de 2,8 y la bilirrubina de
9,77 mg/dl. La médula 6sea se encontrd hipocelular,
con un infiltrado de células linfoides pequefias y ma-
duras. La biopsia renal demostrd depositos rojo con-
g0 positivos en todos los glomérulos. Tras permane-
cer un solo mes en hemodialisis, fallecié por una
situacion de caquexia progresiva.

Caso 4

Varon de 61 afios con un cuadro de deterioro progre-
sivo del estado general y cefaleas acompariadas de al-
teracion de la vision. Presento epigastralgias, vomitos
y mareos. Destacaba la creatinina de 2,79 mg/dl, la
fosfatasa alcalina de 778 U/l y la proteinuria de
12 g/dia, con Bence-Jones positivo k. La médula 6sea
fue hipocelular, sin infiltracion de células plasmaticas
atipicas, y en la biopsia gastrica aparecieron depositos
r0jo congo positivos. Se instaurd tratamiento con
melfalan y prednisona, con mala evolucion clinica, y
falleci6 en el contexto de una septicemia por bacilos
gramnegativos a los 2 meses de su ingreso.
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Caso 5

Mujer de 76 aflos con sindrome metabolico e hipoti-
roidismo subclinico que se remite para estudio de
proteinuria de 5,8 g/dia con funcidn renal normal.
Presenta pérdida de 6 kg en 2 meses, una polineuro-
patia sensitiva e hipotension arterial. Ademas de-
sarrolla una bacteriemia por Escherichia coli. En la
biopsia de la médula dsea existen depdsitos rojo con-
go en la pared de los vasos. La supervivencia fue de
4 meses.

Caso 6

Mujer de 67 afios seguida en consultas externas por
sindrome nefrotico con funcidn renal preservada. En
la biopsia renal sélo se evidenciaba un minimo dep6-
sito rojo congo positivo en la pared de un vaso. Al
afno acude por presentar disnea a moderados esfuer-
zos y epigastralgia. Entonces presentaba deterioro de
funcidn renal, con creatinina de 5,17 mg/dl. En la
ecocardiografia se observa hipertrofia concéntrica
del ventriculo izquierdo y disfuncién diastélica. Se
realiza gastroscopia y biopsia, con la presencia en
ésta de depositos congofilos. La posterior puncion de
médula 6sea recoge un 2 % de células plasmaticas.
La paciente no recibi6 tratamiento quimioterapico y
actualmente lleva 12 meses en programa de hemo-
dialisis. Como complicacion presenta repetidos epi-
sodios de hemorragia digestiva aguda.

Caso 7

Varoén de 84 afios con antecedentes de diabetes me-
llitus tipo 2 e hipertrofia de prostata que es remitido
para estudio de sindrome nefrotico con proteinuria
de 7,86 g/dia. Durante el estudio se observa un pico
IgG plasmatico. Desarrolla progresiva insuficiencia
renal cronica, hasta grado 4. En la biopsia renal se
aprecian depo6sitos rojo congo positivos. La supervi-
vencia actual es de 9 meses.

EXPERIENCIA DE UN CENTRO

Caso 8

Mujer de 79 afios con diabetes mellitus tipo 2, car-
diopatia isquémica, enfermedad del seno con taqui-
cardias y bradicardias sintomaticas, portadora de
marcapasos definitivo y un ictus de la arteria cerebral
anterior izquierda trombolisado. Acude por anasarca
junto a cuadro constitucional, con pérdida de 9 kg
en los 2 dltimos meses. Presenta sindrome nefrotico
y sincopes posturales. En la biopsia renal se aprecio
expansion mesangionodular acompafiada de depodsi-
tos algodonosos rojo congo positivos. La paciente
actualmente presenta una supervivencia de 17 meses,
con buena calidad de vida.

Caso 9

Mujer de 67 afios con sindrome metabolico y artrosis
generalizada. Cabe destacar una clinica de sincopes
ortostaticos de repeticion. Al diagnoéstico la creatini-
na era de 3,16; la urea, de 129 mg/dl; la fosfatasa al-
calina, de 409 U/1, y la velocidad de sedimentacion
globular (VSG), de 120 mm/h. La proteinuria era de
2,32 g/dia, con Bence-Jones positiva. En la puncion
de médula 6sea se cuantifico un 9 % de células plas-
maticas atipicas. En la biopsia renal destaca afecta-
cion difusa glomerular con un abundante material
rojo congo e inmunohistoquimia k y A\ positivas. La
paciente fue tratada con varios regimenes de inmu-
nosupresores, como VAD (vincristina, doxorrubicina
y dexametasona) y otros. Posteriormente se le realizo
un trasplante de médula 6sea autélogo. Permanecid
2 meses en hemodidlisis, con recuperacion posterior
de funcion renal y supervivencia de 22 meses, hasta
la actualidad.

Resultados

De los 9 pacientes recogidos en el estudio, 5 eran
varones y 4 mujeres. La edad al diagndstico fue de
72,31 £ 19,11 afios (intervalo de 61 a 84 afios).
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El sindrome constitucional fue un hallazgo habitual
presente en 5 pacientes. Se calculd que la pérdida de
peso presentaba una mediana de 6 kg en 2 meses.
Aparecieron neuropatias autondmicas®, tales como
hipotensiones ortostaticas y sincopes posturales. Fue
reiterada la aparicion de molestias digestivas sin lo-
calizacion clara* e ictericia franca®. Dos pacientes
presentaron hepatomegalia, y uno, macroglosia.

En la ecocardiografia se demostr6 en 5 casos hiper-
trofia del ventriculo izquierdo y disfuncion diastoli-
ca. Ademads, uno de los pacientes también presentd
disfuncidn sistélica. El 66,6 % presento disnea al
diagndstico. La conduccion del estimulo eléctrico
cardiaco también mostré alteraciones poco especifi-
cas. Dos pacientes presentaron bloqueo de rama de-
recha, 2 hemibloqueo anterior y 2 signos de isquemia
de cara inferior junto a bajos voltajes.

Tabla 1. Datos bioquimicos

En la tabla 1 se observan los datos mas caracteristi-
cos en el momento del diagnostico y en la actualidad.
Destaca la presencia de grave afectacion renal, crea-
tinina elevada en 5 pacientes al diagndstico y en
8 posteriormente, y hepatica con patrén analitico de
colestasis®. Ocho pacientes presentaron proteinuria
en el momento del diagnéstico, 6 de ellos en rango
nefrético. Dos pacientes presentaron picos mono-
clonales séricos IgM, uno IgA y uno IgG. En la in-
munofijacioén de orina 5 pacientes presentaron pro-
teinuria de Bence-Jones, en 2 predominaron las
cadenas Kk, y en uno, la \.

El rinén fue el 6rgano mas biopsiado para realizar el
diagndstico®. La biopsia gastrica, realizada por la pre-
sencia de sintomas digestivos, proporcion¢ el diag-
ndstico en 2 pacientes. La puncion de médula dsea se
realizé de forma habitual?®, tras el diagnostico.

Datos bioquimicos

Al diagnéstico

Actualmente

Hemoglobina (g/dl) 11,99 £ 2,21 10,98 £ 1,97
Leucocitos (n/ul) 9.752 + 6.494 8.645+5.474
Plaquetas (n/wl) 269.111 £ 125.510 216.037 £ 136.609
PCR (mg/dl) 13,74 + 24,52 46,20 £ 62,30
VSG (mm/12h) 83,16 + 40,98 73,4+ 33,25

GPT (U/l) 33,44 +£ 38,23 68,62 + 90,99
Fosfatasa alcalina (U/I) 347,66 + 260,52 1.467,12 £ 341,28
Bilirrubina total (mg/dl) 1,28 £ 1,53 2,83 +3,96

Urea (mg/dl) 113,66 £ 50,88 109,66 + 50,85
Creatinina (mg/dl) 3,21+£2,20 3,51+£232

Colesterol total (mg/dl)

261,11+ 93,97

224,66 + 133,32

Triglicéridos (mg/dl)

278,42 + 169,50

177,16 £ 127,54

Proteinas totales (g/dl) 5,24 £ 0,91 535+1,37
Albtmina (g/dl) 2,66+ 0,88 2,64+1,16
I9G (mg/dl) 619,11 + 505,19 953,4 + 824,75
IgA (mg/dl) 348,44 + 3,75 179,4 + 116,89
IgM (mg/dl) 444 + 733,23 304 + 491,41
Proteinuria (g/dia) 5,283 £ 3,91 3,926 + 4,295

GPT: aminotransferasa pirtvica; PCR: proteina C reactiva; VSG: velocidad de sedimentacion globular.
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Organos afectados

Paciente 1
Paciente 2

Figura 1. Afectacion por érga-
nos (médula ésea, digestivo, co-
razoén y rifién) y supervivencia.

Paciente 3
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De los 9 pacientes, 4 entraron en programa de he-
modialisis periodica (3 varones y 1 mujer). Cuatro de
los pacientes fueron tratados con corticoides junto a
inmunosupresores (melfalan, clorambucilo...). Ade-
mads, a una paciente se le realizd trasplante de médu-
la dsea.

Las principales complicaciones fueron las infeccio-
nes’ y las hemorragias digestivas®. Las principales
causas de muerte fueron la caquexia y el fracaso
multiorganico®. La media de la supervivencia fue de
13,89 + 3,03 meses. La supervivencia global fue del
66,6 % a los 2 meses (4 libres de hemodialisis y 2 en
hemodialisis), y la supervivencia al afio fue del 33 %
(2 libres de hemodialisis y 1 en hemodialisis).

En la figura 1 se aprecia el nimero de 6rganos afec-
tados en cada paciente, asi como la supervivencia.

Discusion

La amiloidosis primaria se puede considerar como
una discrasia de las células plasmaticas con sobre-
produccion de componente M, pero con un numero

pequefio de clones de células plasmaticas en la mé-
dula 6sea. En nuestro estudio, a diferencia de otros
previos, s6lo recogemos las amiloidosis de tipo AL
que no cumplen criterios de mieloma multiple. De
acuerdo con nuestra casuistica, se observa una inci-
dencia de 0,32 casos por cada 100.000 habitantes/
afio, mucho menor que la descrita en revisiones es-
tadounidenses, en las que se considera de 0,8 por
100.000%*. En nuestro hospital predomina la amiloi-
dosis secundaria (1 %)’, a diferencia de otros estu-
dios, donde mas de dos tercios eran de tipo AL**.
La edad media en el momento del diagnostico fue
de 72,31 afos, 8 afios superior a la de publicaciones
previas®, por lo que puede considerarse una enferme-
dad que aparece en la edad avanzada. Kyle y Gertz?
afirman que la media de edad ajustada para los va-
rones es mas del doble que para las mujeres, mientras
que en nuestro estudio no presenta diferencias. Pue-
de existir predileccion masculina*, aunque nosotros
no la hemos encontrado.

Los sintomas raramente contribuyen a establecer el
diagndstico. Su alto grado de inespecificidad clinica
hace que simule un amplio nimero de enfermedades.
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Las manifestaciones clinicas afectan a practicamente
todos los 6rganos, con excepcion del sistema ner-
vioso central?. Destacan el cuadro constitucional,
los dolores abdominales, sobre todo epigastralgias,
y también los vomitos alimentarios de repeticion.
En la revision de la clinica Mayo?® solo el 8 % presen-
t6 afectacion digestiva. Nosotros observamos dicha
afectacion en el 66 % de nuestros pacientes, y en 2 de
ellos observamos depdsitos rojo congo en la biopsia
gastrica. Esta prueba se llevé a cabo aprovechando la
realizacion de una gastroscopia para el estudio de
epigastralgias de repeticion. La presencia de sindro-
me nefrdtico nos indujo a solicitar la tincion referida
en las muestras de mucosa gastrica. La amiloidosis
digestiva suele demostrarse en casi la totalidad de
biopsias gastroduodenales y colorrectales, con la
presencia de protrusiones y engrosamiento de los
pliegues debidos a la presencia del amiloide.

La afectacion renal esté presente en el 88,8 % de los
casos diagnosticados por nuestro servicio. La pro-
teinuria fue un signo comun tanto en la amiloidosis
AL como en la AA, llegando en mas de la mitad de
los casos al rango nefrdtico y reduciéndose poste-
riormente en casi 1 g de media, como consecuencia
de la progresion de la insuficiencia renal. Es raro
encontrar hipertension arterial, a pesar de la frecuen-
te alteracion de la funcion renal.

En la biopsia renal se observaron distintas afectacio-
nes, como la glomerular, con depdsitos de material
rojo congo y PAS positivo en el mesangio y con ex-
tension de éstos hacia las asas capilares; en otros ca-
sos se observaron depdsitos vasculares, y ocasional-
mente glomérulos esclerosos. El 45 % de nuestros
pacientes presentd proteinuria de Bence-Jones, por-
centaje inferior al descrito por Kyle y Gertz (72 %)>.
La inmunohistoquimia anticadenas ligeras k y A fue
siempre débilmente positiva. Esto se debe a que en la
AL el depésito es solo de la regién variable de cade-
nas ligeras, y seria necesario el deposito de toda la
cadena para una buena captacion. Esto ultimo ocurre
en la enfermedad de cadenas ligeras®.

Los depdsitos en la capa miocardica se cree que apa-
recen en mas del 50 % de los pacientes, a diferencia
de otras formas de amiloidosis, en las que son excep-
cionales. Nuestros pacientes presentaron engrosa-
miento del miocardio tanto con aumento de la masa
como de la ecogenicidad ecocardiografica, y en al-
gunas ocasiones se observaron imagenes granulares
y centelleantes. Ademas, se llegaron a observar
anomalias en la relajacion y patrones de alteracion
hemodindmica. La disfuncion diastolica se considera
como el mas precoz y la mas importante anomalia
cardiaca. Los pacientes con insuficiencia cardiaca
congestiva presentaron una supervivencia menor a
los 6 meses®.

En el electrocardiograma encontramos arritmias y
bajos voltajes, en ausencia de patologia cardiaca es-
tructural distinta que pudiera explicarlos, y también
se describieron patrones de seudoinfarto. Probable-
mente en estos pacientes existia un trastorno de la
conduccion a nivel infrahissiano y en el sistema de
Purkinje, y éste se debe a la infiltracién amiloidea.
La prolongacién del HV es considerada en un anali-
sis multivariante como factor predictor independien-
te de muerte subita’. Simons et al comparan la rela-
cion masa-voltaje con otras pruebas no invasivas,
como el electrocardiograma o la ecografia, y dan a
esta relacion una alta sensibilidad para determinar la
afectacion cardiaca en las amiloidosis’.

La supervivencia a largo plazo es poco frecuente en
los pacientes con amiloidosis primaria, y algunas se-
ries tienen tasas inferiores a 2 afios”!?. Se establece
una supervivencia media de 12-18 meses en las ami-
loidosis no asociadas a discrasias malignas, y todavia
es menor en las asociadas a mieloma multiple'!. De
474 pacientes tratados en la clinica Mayo, s6lo 30 so-
brevivieron més de 10 afios'?. Los factores de mal
pronostico fueron la insuficiencia cardiaca congesti-
va, la edad avanzada y valores de creatinina plasma-
tica superiores a 2 mg/dI®. Nuestra media de la su-
pervivencia fue de 14 meses, con una supervivencia
global del 66 % a los 6 meses y del 33 % al afio.
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La afectacion cardiaca se ha considerado como pri-
mera causa de muerte, por encima de la enfermedad
renal®. La mitad de las muertes se consideran de ori-
gen cardiaco, a diferencia de nuestro estudio, donde
la muerte es resultado de la evolucion de esta enfer-
medad caquectizante con un consiguiente fracaso
multiorgénico.

Los farmacos quimioterapicos tratan de disminuir la
produccion de cadenas ligeras monoclonales. Kyle y
Greipp'? no encontraron diferencias en cuanto a su-
pervivencia de los pacientes tratados con prednisona
y melfalan frente al grupo control tratado con place-
bo. Los estudios aleatorizados, como el de Skinner et
al, o como otros posteriores de Kyle et al, ya de-
muestran mejoria de la supervivencia, con medianas
de 15y 8 meses, respectivamente®. Gertz et al ob-
servan que el 27 % de sus pacientes responden al tra-
tamiento con agentes alquilantes, con una mediana
de supervivencia de los respondedores de 89,4 me-
ses, dato que contrasta con los 14,7 meses de super-
vivencia de los que no responden. Concluyeron que
existe una mejor supervivencia en los pacientes res-
pondedores, y que el nimero de €stos se relaciona in-
versamente con los pacientes con aumento de la con-
centracion plasmatica de creatinina'?. Todavia no
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existen estudios que evidencien mejores resultados
con el tratamiento con prednisona y melfalan a altas
dosis y posterior trasplante de médula 6sea'?, ni con
4’-yodo-4’-desoxidoxorubicina, aunque se esperan
resultados prometedores. En nuestra revision no ob-
servamos respuesta en los pacientes tratados con
agentes alquilantes y so6lo se realiz6 un trasplante de
médula 6sea autdloga con buena evolucion posterior
del paciente. Podemos concluir que la amiloidosis
AL es una condicion irreversible con afectacion mul-
tiorganica y un pobre prondstico a corto plazo.

Conclusiones

La amiloidosis AL es una enfermedad con elevada
morbimortalidad y con constante afectacion renal.
Fueron frecuentes la afectacion digestiva y el patron
analitico de colestasis, la hipotension postural y las
infecciones. Las principales causas de muerte fue-
ron la caquexia y el fallo multiorgénico.

La hemodialisis constituy6 una opcidn terapéutica
adecuada en nuestros pacientes; prolongd la supervi-
vencia en 3 de ellos y permitié que uno recuperara
la funcioén renal.
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