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PALABRAS CLAVE Resumen

Amiloidosis; La amiloidosis es un grupo de enfermedades de deposito, que se clasifican dependiendo del
Paniculitis; tipo de fibras que se acumulan y sus caracteristicas.

Peritoneal Puede afectar a cualquier 6rgano. La presentacion clinica se manifiesta segun los 6rganos o

sistemas afectados.

Presentamos una paciente con antecedentes de tiroiditis de Hashimoto y sindrome
constitucional, que consulté por dolor abdominal. A la exploracion se objetivdo una masa
palpable en mesogastrio. La TC demostré engrosamiento mural segmentario del colon con
infiltracion peritoneal adyacente y extension a la raiz del mesenterio, con abundante ascitis.
El diagnéstico histologico fue amiloidosis peritoneal AA.

© 2009 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Peritoneal AA Amyloidosis Simulating Peritoneal Carcinomatosis: A Case Report
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Peritoneal ’ Amyloidosis is a group of deposition diseases that are classified according to the type of

fibers accumulated and their characteristics.

It can affect any organ. The clinical presentation depends on the organs and systems
involved.

We present the case of a patient with a history of Hashimoto’s thyroiditis and systemic
symptoms who presented with abdominal pain. Physical examination detected a palpable
mass in the umbilical region. CT showed thickening of the wall of the colon with infiltration of
the adjacent peritoneum and extension to the root of the mesentery with abundant ascites.
The histological diagnosis was peritoneal AA amyloidosis.
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Introduccion

La amiloidosis es un grupo de enfermedades de depoésito,
que se clasifican dependiendo del tipo de fibras que se
acumulan y sus caracteristicas. Se clasifican en amiloidosis
primaria y secundaria. Segun la OMS, el tipo de proteina
fibrilar que define la amiloidosis primaria, es un fragmento
de una inmunoglobulina, generalmente de cadena ligera.
Este tipo se denomina también amiloidosis de cadena ligera
(AL). En la amiloidosis secundaria se deposita un aminoacido
terminal (AA) producto de la metabolizacion de los macré-
fagos, de un reactante de fase aguda, presente en el suero,
generado por el higado como respuesta a una enfermedad
cronica (SAA). Este reactante sérico es idéntico en todos los
pacientes. Este tipo de amiloidosis se denomina AA’.

La amiloidosis secundaria es la consecuencia de una
enfermedad inflamatoria crénica (enfermedad de Crohn,
reumatologicas, del colageno, vasculitis, fibrosis quistica,
osteomielitis, tuberculosis, etc.).

El deposito afecta a los 6rganos por reemplazamiento de
la estructura celular normal o por efecto compresivo
afectando su funcion.

La infiltracion peritoneal difusa es una manifestacion
poco frecuente de la enfermedad. Debe plantearse el
diagnéstico diferencial también con otros procesos como
carcinomatosis, linfomatosis peritoneal, mesotelioma pri-
mario o mesenteritis>,

La tiroiditis de Hashimoto como Unico proceso asociado a
amiloidosis, es excepcional. En la mayoria de los casos la
afectacion del tiroides en pacientes con amiloidosis se debe
ainfiltracion por amiloide. No hemos encontrado referencias
bibliograficas que asocien tiroiditis autoinmune con amiloi-
dosis secundaria. En la paciente que hemos estudiado no se
ha demostrado deposito amiloideo en tiroides y tampoco
padece otra enfermedad inflamatoria crénica diagnosticada.

Presentacion del caso

Presentamos una paciente de 73 afos, hipertensa, que como
Unico antecedente de interés padecia hipotiroidismo debido a
una tiroiditis auntoinmune de Hashimoto, diagnosticada
mediante PAAF, con presencia de anticuerpos antitiroglobulina

e

Figura 1

y microsomales; de varios afios de evolucion, con cumpli-
miento irregular del tratamiento y escaso control clinico.
Acudio al servicio de Urgencias por sindrome constitucional de
un mes de evolucion, con empeoramiento de su estado general
y dolor abdominal difuso. A la exploracion fisica se objetivo
masa palpable en mesogastrio e hipocondrio derecho y
distension abdominal.

En la analitica se encontré anemia ferropénica, hipoalbu-
minemia e hipoproteinemia, aumento de FA, de la proteina
C reactiva y de la TSH.

En la RX de torax se visualizd derrame pleural derecho y
hernia de hiato de gran tamano.

Con la sospecha clinica de neoplasia abdominal, se realizé
TC abdominopélvica con contraste oral e intravenoso.

La TC confirmé la hernia de hiato y el derrame pleural
derecho. Ademas, se observé un engrosamiento mural
segmentario y concéntrico del angulo hepatico del colon
(fig. 1), con infiltracion del mesocolon transverso proximal
adyacente, con extension a la raiz del mesenterio yeyunal,
dibujando una infiltracion estrellada. Los pliegues
mesentéricos estaban engrosados y de mayor densidad
radiologica (fig. 2). La grasa mesentérica que rodea las
estructuras vasculares yeyunales, estaba reemplazada por el
tejido amiloide depositado. Los pliegues del mesenterio, de
este modo aparecian mas densos que el liquido ascitico
entre ellos, cuando lo habitual es lo contrario.

El higado, bazo, pancreas, ambos rifones, glandulas
suprarrenales y el resto de las asas intestinales de delgado
y de intestino grueso, no presentaban ningln signo de
enfermedad de deposito.

La sospecha diagnostica fue carcinoma de colon con
carcinomatosis peritoneal secundaria.

Se realizo colonoscopia completa, que no encontré lesion
mucosa, por lo que no se realizo biopsia.

Posteriormente, se realizd PAAF con control de TC de la
lesion infiltrativa peritoneal. El resultado citologico fue de
celularidad inflamatoria, negativa para malignidad. Final-
mente, se realizo laparotomia exploradora con obtencion de
biopsia peritoneal. Durante la exploracion quirirgica se
extrajeron dos litros de liquido quiloso, hiperproteico. Se
objetivé la infiltracion de la raiz mesentérica y del
mesocolon transverso proximal, junto al angulo hepatico.
Se identificaron algunas asas de intestino delgado adheridas

TC inicial con contraste oral e intravenoso. A) Engrosamiento mural segmentario y circunferencial (flechas discontinuas),

con disminucion de la luz intestinal en el angulo hepatico del colon. Adyacente se observa infiltracion intersticial del mesocolon con
borde irregular pero definido (flechas de trazo continuo). No se observa enfermedad de depdsito en otros organos. B) Infiltracion de
la raiz del mesenterio yeyunal, con reemplazamiento graso por tejido amiloide denso.
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Figura 2 TC inicial con contraste oral e intravenoso. A) Infiltracion estrellada del mesenterio con distribucion radial siguiendo los
ejes vasculares. Sustitucion del tejido graso perivascular por depésito amiloide (flechas). Moderada ascitis. B) Plano coronal con
mejor visualizacion de la infiltracion estrellada del mesenterio. Ascitis homogéneamente distribuida, sin loculaciones.

Figura 3 A) TC 4 meses después del tratamiento. Ausencia de ascitis. Disminucion del engrosamiento concéntrico del angulo
hepatico del colon. Borramiento de grasa mesentética. B) TC 12 meses después. Ha disminuido la densidad radiologica del
mesenterio y retroperitoneo infiltrado. Persiste ausencia de ascitis. C) TC coronal a los 12 meses de iniciado el tratamiento. Muy
tenue infiltracion del mesenterio. No se observa derrame pleural ni ascitis. No se observa progresion de la enfermedad en otros

organos.

al meso, aunque no se observo afectacion macroscopica
mural.

El diagnostico anatomopatologico definitivo fue: amiloi-
dosis peritoneal AA de patrdn intersticial y vascular.

La paciente no presentaba ningln otro proceso neoplasico
asociado, ni ha aparecido posteriormente, durante el
seguimiento realizado (18 meses).

Se instauré tratamiento hormonal sustitutivo para el
hipotiroidismo, complementos nutricionales hiperproteicos
para la desnutricion, sulfato ferroso por la anemia ferropé-
nica y diurético para la HTA, el derrame pleural y la ascitis.

En las TC de control realizadas 4 y 12 meses después, se
observo importante mejoria radiologica con desaparicion de

la ascitis y del derrame pleural (fig. 3). Persistia el
engrosamiento mural segmentario del angulo hepatico del
colon y la infiltracion focal del mesocolon adyacente y de la
raiz del mesenterio, aunque con menor extension. No se
observaron hallazgos radiologicos que indicaran progresion
de la enfermedad en otros drganos abdominales.

Discusion

La amiloidosis secundaria (AA), es una enfermedad de
deposito que puede afectar a multiples 6rganos, de manera
simultanea o sucesiva. Se asocia con una enfermedad
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inflamatoria crénica o un proceso neoplasico de lento
crecimiento. Los sintomas vienen determinados por los
organos afectados, aunque la mayoria de las veces son
inespecificos.

La afectacion abdominal es variable. Los estudios de
imagen pueden demostrar infiltracion peritoneal difusa,
masa localmente definida o una asociacién de ambos*°, asi
como afectacion retroperitoneal, fundamentalmente en los
espacios perirrenales, en ocasiones con calcificaciones
densas y amorfas. Raramente los hallazgos radioldgicos son
caracteristicos y no se necesita estudio histologico para el
diagnostico. La tincion con rojo congo y visualizacion de la
refringencia verde-manzana con incidencia de luz polari-
zada, es caracteristica®.

El higado se afecta habitualmente de forma difusa,
aunque inespecifica. También pueden afectarse el pancreas,
la vesicula, el bazo y los rifiones. La infiltracion renal
generalmente es microscopica y, raramente, afecta de
forma importante a su funcion. La pared intestinal con
frecuencia esta infiltrada, presentando areas de engrosa-
miento mural parcialmente estenosantes, como en el caso
que presentamos. Puede haber segmentos intestinales
dilatados con pseudosaculaciones’.

La afectacion pulmonar es relativamente rara. General-
mente, se presenta con neumonias de repeticion. Se afecta el
intersticio por depésito y las paredes bronquiales ocasionan-
dose estenosis y trayectos bronquiectasicos, con los consi-
guientes acumulo mucoso y facilidad de sobreinfeccion.

La afectacion peritoneal puede manifestarse como una
masa o conglomerado, que simula una neoplasia 0 grupo
adenopatico patoldgico; o como infiltracién difusa que
simule carcinomatosis®. Para diferenciar ambos procesos es
(til recordar que la carcinomatosis suele ser hipercaptante
al administrar contraste intravenoso. No es raro que los
depdsitos fibrilares calcifiquen. La presencia de ascitis no
aporta ningun valor a la sospecha diagnostica, aunque se
describe con menos frecuencia en la carcinomatosis®.

En el caso que presentamos, solo se afectaba el peritoneo
de forma infiltrativa difusa, sin masas ni conglomerados y sin
la presencia de calcificaciones.

La ascitis quilosa encontrada en la cirugia, justifica la
desnutricion, la hipoproteinemia e hipoalbuminemia de la
paciente y secundariamente el derrame pleural. La norma-
lizacion de los valores sanguineos y la desaparicion del
derrame y de la ascitis tras el tratamiento con suplementos
nutricionales hiperproteicos y furosemida, apoyan esta
hipétesis.

El diagnéstico diferencial también habria que realizarlo
con la mesenteritis esclerosante, la linfomatosis peritoneal
y con el mesotelioma peritoneal primario, entidades
también de escasa prevalencia®®.

La mesenteritis esclerosante es una enfermedad de
etiologia desconocida, asociada a procesos inflamatorios.
Generalmente, aparece como una masa en el mesenterio. La
grasa que rodea los vasos mesentéricos suele estar preser-
vada. Esto se describe como el «signo del anillo graso». En
nuestro caso no se observaba este signo. Esta enfermedad no
se asocia con ascitis.

La linfomatosis peritoneal es la infiltracion difusa del
mesenterio, peritoneo y omento, por linfoma de origen
gastrointestinal?. La presencia de ascitis no muy abundante
y sin loculaciones es la regla. Con frecuencia se afecta el ileon

terminal y se asocia a adenopatias peritoneales y/o retrope-
ritoneales. En el caso que presentamos no se objetivaron
adenopatias y el ileon terminal estaba respetado.

El mesotelioma primario peritoneal es una neoplasia muy
rara originada en las células mesoteliales de la superficie
serosa de la cavidad peritoneal. La mayoria de los pacientes
tienen antecedente de exposicion profesional al asbesto.
Nuestra paciente carecia de este antecedente. Las manifes-
taciones en TC incluyen masas focales, infiltracion perito-
neal y omental, ascitis, etc. La infiltracion peritoneal, a
diferencia de la producida por la mesenteritis, produce
rigidez de los ejes vasculares atrapados y desaparicion del
anillo graso. Es frecuente la asociacion con patologia pleural
con engrosamiento, calcificaciones y derrame.

La asociacion con tiroiditis se ha descrito excepcional-
mente en la literatura. En algunos casos el deposito de
amiloide en el tiroides puede simular una tiroiditis auto-
inmune de Hashimoto'®. La existencia de anticuerpos
antitiroglobulina y microsomales consolida el diagndstico.

En el caso que presentamos la paciente estaba diagnosti-
cada de tiroiditis de Hashimoto varios afos antes (clinica de
hipotiroidismo, presencia de anticuerpos y PAAF), aunque
reconocia un cumplimiento irregular del tratamiento, lo que
daba lugar a niveles hormonales deficitarios. No habia
presentado clinica abdominal con anterioridad. Los estudios
realizados para el diagnostico de la hernia de hiato no
habian puesto de manifiesto nada que hiciera sospechar un
proceso peritoneal difuso con anterioridad. La presentacion
cronologica inicial de la tiroiditis de Hashimoto seguida de la
afectacion peritoneal difusa, hace suponer a la primera
como desencadenante de la segunda.

En el seguimiento realizado durante 18 meses, no ha
aparecido ningin otro proceso inflamatorio ni neoplasico
posterior. La paciente ha mejorado clinica y radioldgicamente.
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