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Caso clinico

Se trata de un varén de 70 afios de edad diagnosticado de insuficiencia renal crénica secun-
daria a enfermedad de Alport que en 1979 inici6 hemodialisis domiciliaria con membrana
de cuprofan y en 1998 paso6 a dialisis en el hospital con membrana de polisulfona. Desde
1993 presenta, de forma progresiva, dolores 6seos en hombros y caderas, observandose en
la radiologia lesiones quisticas destructivas en ambos cuellos femorales. En 1994 fue inter-
venido de sindrome del tunel del carpo izquierdo vy tres afios mas tarde del derecho.

Los estudios analiticos a lo largo de su evolucién han mostrado valores de Ca** 10,5-11,2
mg/dl, P 4-5,6 mg/dl, hormona paratiroidea (PTH) intacta entre 350-400 pg/ml, aluminio
sérico 45 pg/l1 (normal < 15 pg/l) y beta,-microglobulina 45,6 pg/ml (normal < 2,4 pug/ml).
En octubre de 2000 presenta impotencia funcional y aumento del dolor en cadera derecha,
que le condiciona inestabilidad a la marcha, con aumento radiolégico de las lesiones dseas
destructivas, sobre todo en cuello femoral (fig. 1). En la TAC abdominopélvica se observan
erosiones y lesiones liticas con rotura de cortical que afectan a ceja cotiloidea, cuello femo-
ral e isquion, con importante masa de tejidos blandos periarticular que se extiende hasta re-
gion isquiatica (fig. 2).

Fig. 1. Lesiones 6seas destructivas en cuello femoral derecho. Fig. 2. Tomografia axial computarizada (TAC), erosiones y le-
siones liticas con roturas de cortical a nivel de cuello femoral
con importante masa de tejidos blandos periarticular.
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Fig. 3. Tincién Rojo Congo de tejido fibroso.

Evolucion

Se realiz6 puncidn-aspiracién con aguja fina de par-
tes blandas (tejido fibroadiposo) de cadera derecha.
El examen histolégico del tejido fibroso con técnica
de Rojo Congo mostr6é abundante material tefiido de
rojo (fig. 3) que refringe verde manzana con luz pola-
rizada (fig. 4).

Diagnostico

Amiloidosis asociada a la didlisis con sindrome del t-
nel del carpo bilateral, artropatia destructiva y afecta-
cién de partes blandas.

Discusion

En 1985 Gejyo et al'® identificaron a la beta,-micro-
globulina (bomg) como la proteina fibrilar constitu-
yente de la amiloidosis asociada a la dialisis (Am-D).
Su incidencia es progresiva y acumulativa con los
anos en didlisis, siendo practicamente inexistente en
los pacientes con menos de 5 afios en didlisis, de un
50% después de 15 afios y en la totalidad (100%)
después de 20 afios de hemodialisis 2.

La eliminacion de la by-mg es casi exclusivamente
renal, por tanto en pacientes con insuficiencia re-

Fig. 4. Birrefringencia con luz polarizada.

nal crénica en tratamiento sustitutivo las concen-
traciones plasmaticas elevadas dependen de la eli-
minacion a través del filtro durante la didlisis y de
un supuesto aumento de produccién. Hoy parece
existir acuerdo en dos aspectos determinantes: las
membranas no biocompatibles (cuprofan) estimula-
rian la sintesis de By-mg, mientras que las mem-
branas biocompatibles (polisulfona, poliacrilonitri-
lo) tienen una mayor capacidad de eliminaciéon de
B,-mg?®, asi como determinadas técnicas de depu-
racién extrarrenal con mayor participacion de me-
canismos convectivos que la hemodiélisis conven-
cional*.

Estudios clinicoepidemiolégicos evidencian una
mayor incidencia de Am-D en pacientes de edad
avanzada respecto a los jovenes con igualdad de
tiempo en hemodiélisis, y un desarrollo méas precoz
y grave. No se conoce con exactitud los mecanis-
mos que condicionan esta mayor predisposicion,
aunque probablemente sea debido a una mayor
sensibilidad del tejido 6seo del anciano a la accién
de las citoquinas de lesion 6sea, favorecida por la
patologia 6sea intrinseca de la edad®. Otros facto-
res implicados, aunque parecen tener un papel ain
no bien determinado, serian la osteodistrofia renal,
los depdsitos de aluminio y los depésitos sinoviales
de hemosiderina®.

Las manifestaciones clinicas méas frecuentes son el
sindrome del ttinel carpiano, la artropatia amiloide
y la afectacién visceral 2¢%. El sindrome del tanel
carpiano representa la primera manifestacion en
el 75% de los pacientes, tiene mayor incidencia
en el sexo masculino, es frecuente el desarrollo bi-
lateral, las exacerbaciones del cuadro clinico du-
rante la hemodialisis y recidivas tras la cirugia. La
artropatia amiloide incluye sinovitis crénica, frac-
turas patolégicas (cuello de fémur), espondiloartro-
patia destructiva, lesiones osteoliticas (geodas) y
rotura espontanea de tendones. La afectaciéon visce-
ral es rara; se presenta tardiamente en la evoluciéon
de la enfermedad y con poca o nula traduccién
clinica.

El diagnostico definitivo se realiza mediante la de-
mostracion de depoésitos de sustancia amiloide en el
estudio histolégico del tejido-6rgano afecto. La escin-
tigrafia con By-mg recombinante marcada con ''In
radiactivo es una prueba no invasiva que permite de-
tectar los depositos con alta especificidad y sensibili-
dad®.

Una vez establecida la Am-D, el tratamiento es exclu-
sivamente sintomético o quirtrgico del sindrome del
tinel del carpo o de las fracturas. En estadios inicia-
les el trasplante renal detiene la evoluciéon y mejora
los sintomas articulares.

La mejor estrategia en la prevencion es el tras-
plante temprano o el uso de membranas sintéticas
maés porosas y biocompatibles. Otros factores rela-
cionados con la didlisis, como el agua ultrapurifi-
cada (exenta de pirébgenos y contaminantes), asi
como el bafio con bicarbonato, pueden retrasar su
aparicion *1°.
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