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RESUMEN

Presentamos un caso clinico de amiloidosis duodenal que se
inici6 como seudotumor (amiloidoma) de localizacion bul-
bar, produciendo ictericia obstructiva. Su tratamiento fue
quirirgico, mediante doble derivacion biliodigestiva. Esta
técnica fue segura y permitié la paliacion de la enfermedad
con buena calidad de vida.

OBSTRUCTIVE JAUNDICE CAUSED BY DUODENAL
AMYLOIDOSIS SUCCESFULLY TREATED WITH
SURGERY

We present a case of obstructive jaundice due to duodenal
amyloidosis presenting as a bulbar pseudotumor (amyloido-
ma). The duodenal and biliary obstruction were treated by
double bypass, hepatojejunostomy and gastroenterostomy.
Our case suggests that surgical palliative treatment may be
effective, and that anastomosis is probably safe, allowing the
patient a good quality of life.

INTRODUCCION

La amiloidosis es una enfermedad caracterizada por el
depésito extracelular de la llamada sustancia amiloide
(cadenas ligeras de inmunoglobulinas) en uno o diversos
tejidos y érganos!. Es frecuente la afeccién del tracto di-
gestivo como parte de una enfermedad sistémica?, que es
responsable de diversos sintomas caracteristicos de la en-
fermedad, como macroglosia, anorexia y malabsorcion,
alteracion del ritmo intestinal, seudoobstrucccién y hepa-
tomegalia. También se han descrito complicaciones gra-
ves causadas por la afeccion digestiva, como las perfora-
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ciones intestinales mdltiples y la hemorragia digestiva®>.
La afeccidn aislada del tubo digestivo es poco comiin, y
adn menos frecuente es la afeccién duodenal®’.

Entre las manifestaciones de la amiloidosis duodenal se
incluyen la apariciéon de seudotumor (amiloidoma), res-
ponsable de obstruccién, dispepsia y anorexia®. También
se han descrito raros casos de perforacién duodenal. Si se
encuentra implicada la ampolla de Vater, puede cursar
con pancreatitis recurrente8, colestasis, ictericia (como el
caso que no ocupa) y colangitis.

OBSERVACION CLINICA

Var6n, de 79 afios de edad, sin antecedentes de interés que presentd ic-
tericia obstructiva indolora y vomitos. Se realiz6 una ecografia abdomi-
nal, en la que se puso de manifiesto una masa en la cabeza del pancreas
en contacto con el conducto pancredtico principal. En la endoscopia di-
gestiva se observo en el bulbo duodenal una mucosa nodular con un as-
pecto infiltrativo, que afectaba a la ampolla de Vater y producia esteno-
sis, que fue biopsiada. El resultado anatomopatolégico de dicha biopsia
del bulbo duodenal revel6 el depdsito de material amiloide tipo AL, lo
que plantea el diagndstico diferencial entre una amiloidosis primaria de
causa desconocida, o amiloidosis secundaria a la produccién de cadenas
ligeras por una neoplasia, o una forma de amiloidosis localizada, sin po-
der descartarse totalmente la presencia de una neoplasia de cabeza de
péancreas. Se realizé un estudio de otros drganos y no se encontraron da-
tos de amiloidosis sistémica (funcién renal sin indicios de proteinuria,
ecocardiograffa y electromiograffa normales) ni de mieloma. No se de-
tectd una elevacion de los marcadores tumorales.

En la tomografia computarizada (TC) abdominal y en la colangiorre-
sonancia magnética (fig. 1) se observé una dilatacién de la via biliar
intrahepatica y extrahepatica. El paciente presentaba un aumento de la
cabeza y el proceso uncinado del pancreas, en relacién con una masa
que mostraba un crecimiento excéntrico y lateral, con gran afeccion
del marco duodenal, y se apreciaba un engrosamiento difuso de la pa-
red duodenal en su segunda y tercera porcion, con estenosis de su luz
y dilatacién postestenética, asi como abundantes adenopatias peripan-
credticas patoldgicas y una afeccion yeyunal con engrosamiento de sus
pliegues.

Inicialmente, se administré al paciente nutricién parenteral total, dada
su intolerancia oral, y se le colocé un drenaje biliar percutdneo. Poste-
riormente, se realiz6 una laparotomia exploratoria, en la que se hallaron
grandes adenopatias en el mesenterio y el epiplén mayor, el yeyuno y el
ileon proximal, con paredes muy engrosadas, una vesicula biliar de as-
pecto verdoso en su superficie y la cabeza del pancreas muy indurada,
que producia una gran dilatacién de la via biliar. Se confirmé intraope-
ratoriamente el diagndstico de amiloidosis, mediante la biopsia de ade-
nopatias mesentéricas (figs. 2 'y 3).
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Fig. 2. Aspecto macroscopico intraoperatorio del yeyuno proximal, con
superficie serosa, externa, verdosa y engrosada.
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Fig. 3. Adenopatias en el mesenterio del yeyuno proximal.

Dada la afeccion de la pared duodenal, que producia sintomas obstructi-
vos en la segunda porcidn, se realiz6 una doble derivacién para tratar la
ictericia y la obstruccién duodenal (hepatoyeyunostomia y gastroyeyu-
nostomia). Durante la maniobra de Kocher se produjo una perforacién
accidental del duodeno en el tumor. La exploracién del duodeno reveld
la presencia de una tumoracion extensa y friable que afectaba a la regién
ampular. Se realizé una sutura duodenal y una exclusién antral, asi como
una colecistectomia, dado el aspecto gangrenoso de la pared vesicular.
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La anatomia patoldgica definitiva confirmé el diagndstico. En un frag-
mento de yeyuno proximal resecado, en la vesicula y en las adenopatias
del epiplon mayor y mesentéricas se hallé una afeccion grave por ami-
loidosis.

El postoperatorio trascurrié sin complicaciones, con normalizacién de
los valores de bilirrubina, y se consigui6 la tolerancia oral, lo que permi-
ti6 dar de alta al paciente.

La evolucion durante el afio posterior a la cirugia fue buena, hasta que el
paciente fallecié por desnutricion proteica a causa de una progresion de
la amiloidosis intestinal. Durante este tiempo su calidad de vida fue
aceptable.

DISCUSION

La ictericia se ha considerado como una infrecuente ma-
nifestacién de la amiloidosis con afeccién hepdtica®!!; sin
embargo, no hay articulos en la literatura médica revisada
que incluyan la ictericia obstructiva como signo de inicio
de una amiloidosis intestinal, originada a partir de la pre-
sencia de un depdsito duodenal de aspecto tumoral (ami-
loidoma).

Pese a la biopsia endoscopica indicativa de amiloidosis,
la imagen radioldgica obligaba, en nuestro caso, a descar-
tar la presencia de un tumor en la cabeza del pancreas por
lo que se decidi6 realizar una laparotomia. Con la biopsia
yeyunal y ganglionar intraoperatoria se confirmé el diag-
noéstico de amiloidosis.

Inicialmente, se planted el tratamiento conservador, ya
que la edad del paciente, asi como la afeccion intestinal
por una enfermedad de depdsito, pueden considerarse
contraindicaciones para la duodenopancreatectomia, por
lo que dnicamente es posible el tratamiento paliativo. La
ictericia puede tratarse mediante prétesis biliar, pero la
coexistencia de obstruccidn intestinal, ante la duda diag-
ndstica planteada con el tumor de péancreas, hizo aconse-
jable plantear una laparoscopia diagnéstica para biopsia
de adenopatias y confirmacién diagndstica. La clinica del
paciente y los hallazgos e incidencias intraoperatorios in-
dujeron a un tratamiento quirdrgico paliativo en forma de
doble derivacion biliar y gastrica.

Pese a que hay datos en la literatura médica'? que no
aconsejan la realizacion de anastomosis digestivas en pre-
sencia de amiloidosis, por la fragilidad de los tejidos y los
escasos resultados obtenidos con estas técnicas, nuestro
caso demuestra la seguridad de éstas y el beneficio de una
paliacién quirtrgica, lo que permite solucionar el proble-
ma obstructivo a la vez que la ictericia. El paciente pudo
liberarse de la nutricién parenteral y llevar una alimenta-
cion oral durante un afio. No obstante, la evolucion de su
enfermedad de base determiné el deterioro de su estado
de salud y su fallecimiento.

Aunque la afeccién fundamental por la amiloidosis se lo-
calizé en la submucosa del yeyuno resecado, y produjo
un efecto masa, teniendo en cuenta la distribucién peri-
vascular y la afeccién de multiples érganos (vesicula bi-
liar y diferentes ganglios linfaticos), podria considerarse
la posibilidad de que nuestro paciente presentara una ami-
loidosis sistémica.

Son pocos los casos descritos de amiloidosis duodenal>®
y ninguno describe una afecciéon ampular con ictericia
obstructiva. La amiloidosis debe tenerse en cuenta entre
los diagndsticos diferenciales de los tumores periampula-
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res que se manifiesten como ictericia obstructiva y pan-
creatitis de repeticion. El diagnéstico debe realizarse me-
diante biopsia endoscépica'*!> y confirmarse mediante
biopsia de las adenopatias mesentéricas, si las hay.

El tratamiento que recomendamos en caso de obstruccién
biliar y digestiva es la realizacion de una doble derivacion
biliodigestiva, con buenos resultados en la paliacion sin-
tomadtica a corto y medio plazo, ya que no hay alternativa
terapéutica capaz de frenar el curso fatidico de esta enfer-
medad.

Podemos concluir que tanto las suturas como las anasto-
mosis intestinales en la amiloidosis son seguras y efi-
caces.
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