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Resumen.—La amiloidosis por deposito de beta
2-microglobulina constituye una complicacion frecuente en
los pacientes con insuficiencia renal croénica tratados con
hemodidlisis durante largos periodos de tiempo.

Se caracteriza por una alta incidencia de afectacion
poliarticular, desarrollando una espondiloartropatia
destructiva que afecta predominantemente a la columna
cervical, y que en casos graves puede provocar una
subluxacion atlo-axoidea

Se presenta el caso clinico de un paciente varon de
54 anos de edad afectado de amiloidosis asociada a
hemodidlisis cque present6 dolor cervical y rigidez resistente
a tratamiento conservador. Tras realizar una radiografia
lateral de columna cervical en méxima flexion y TAC cervical,
se diagnostico una subluxacion atlo-axoidea anterior. B
paciente fue intervenido quirdrgicamente, estando
actualmente asintomético.

Palabras clave: Amiloidosis. Hemodialisis. Beta-
2-Microglobulina. Subluxacion atlo-axoidea.

AMYLOIDOSIS ASSOCIATED
TO HEMODIALYSIS AS CAUSE OF ANTERIOR
ATLO-AXOID SUBLUXATION

Summary.—Amyloidosis due to beta-2-microglobulin
deposit is a frequent complication in patients with chronic
renal failure treated with hemodialysis for long periods of
time.

It is characterized by a high rate of polyarticular
involvement, with development of destructive
spondyloarthropathy that predominately affects the cervical
spine and which, in serious cases, can cause atlo-axoid
subluxation.

A clinical case of a 54 year old male patient affected by
amyloidosis associated to hemodialysis, who presented
cervical pain and rigidity resistant to conservative treatment
is presented. After performing a lateral X-ray of the cervical

Trabajo recibido el 19-VI-02. Aceptado el 16-X-02.

column in maximum flexion and cervical CT scan, an anterior
atlo-axoid subluxation was diagnosed. The patient was
operated on, and is presently asymptomatic.

Key words: Amyloidosis Hemodialysis Beta
2-Microglobulin. Atlo-axoid subluxation.

INTRODUCCION

La subluxacion atlo-axoidea de cauisa ho conggnita ni
traumatica puede estar producida por un grupo de
enfermedades de origen reumatico inflamatorio
(artritis reumatoide, espondiloartropatias
seronegativas, espondiloartropatia destructiva en
hemodializados, artropatia por microcristales, tumores
vertebrales, enfermedad de Paget, etc.), siendo la
artritis reumatoide la primera causa de inestabilidad
cervical.

La amiloidosis es un sindrome debido a un trastorno
del metabolismo de las proteinas, caracterizado por el
depdsito de una proteina fibrilar en la matriz
extracelular de uno o varios 6rganos, pudiendo alterar
su funcion y cursar con diversas manifestaciones
clinicas entre ellas la afectacion poliarticular.

La amiloidosis asociada a hemodidlisis (AAH),
constituye en nuestra practica clinica uno de los tipos
potencialmente mas frecuentes, que cursan con
manifestaciones articulares, destacando por su
importancia la espondiloartropatia destructiva cervical
como causa de subluxacion'.

CASO CLIiNICO
Presentamos a un paciente varén de 54 anos de

edad, con insuficiencia renal crénica (IRC), en
tratamiento con hemodidlisis durante 26 anos, y
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diagnosticado de amiloidosis hace 10 afios con
afectacion oligoarticular severa

Remitido a consulta de Rehabilitacion por torticolisy
cervicalgia moderada-severa de dos meses de evolucion
sin antecedente traumdtico previo, que habia recibido
tratamiento conservador : farmacologico (analgésicos,
antiinflamatorios no esteroideos y miorrelajantes),
electroterapia (microondas vy ultrasonidos) vy
cinesiterapia, sin divio de la sintomatologia

En la exploracion fisica presentaba una actitud
cervical en inflexion lateral derecha, dolor a la
palpacion de la 22 ala 62 vértebra cervical izquierda con
contractura paravertebral, y un balance articular con
limitacion de los ultimos grados de la extension y
rotaciones por dolor. La exploracion neuroldgica fue
normal.

B estudio radiolégico de charnela cérvico-occipital
(radiografia simple, estudio dinamico y TAC) demostré
una subluxacién atlo-axoidea anterior con un espacio
atlo-odontoideo de 4,5 mm (figs 1y 2).

Valorado por Neurociruga se decidi6 intervencion
quirargica, colocandose injerto autélogp de crestailiaca
entre los arcos posteriores decorticados de C1-C2 y
un cerclaje con hilo de titanio interespinoso.

Fg 1.—Rx lateral de calumna cervical.

Actualmente el paciente se encuentra asintomatico,
no presenta deformidad cervical y en el tltimo control
radiolégico el espacio atlo-odontoideo era de 0,3 mm.

DISCUSION

La AAH esuna de las complicaciones mas frecuentes
y que en mayor medida contribuyen a la morbilidad de
los pacientes con IR?. Al igual que otras amiloidosis
sistémicas, la beta-2-microgobulina (B,M) es el
componente principal de la fibrilla de amiloide?. Su
concentracion esta muy elevada en la sangre de los
hemodializados, ya que mas del 95% de la B,M
circulante es eliminada mediante filtracion gomerular,
para posteriormente, una parte importante ser
reabsorbida y catabolizada en el tubulo proximal®. Por
tanto, la disminucion de la funcion rena esel factor que
va a contribuir de manera mas importante al aumento
de los niveles de B;M y de su vida media, no existiendo
relacion con el tipo de didlisis utilizada;. La restauracion
de la funcién renal mediante trasplante hace que los
depdsitos de B,M se reduzcan y la sintomatologia
mejore.

Fg 2—Rx lateral de columna cervical en meixima flexicn
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FAg 3—FEtiopatogenia y factores implicados en la genesis de la
amiloidosis asodiada a didligs**.

En el momento actual podemos establecer que los
niveles plasméticos de B,M intacta no constituyen la
causa mas importante de la etiopatogenia de la AAH%.
Se han descrito numerosos factores que modifican la
estructura de la B;M confiriéndole una mayor capacidad
amiloidogenica, lo que junto a la participacion de
estimulos inflamatorios que se producen en la didlisis y
los fendmenos degenerativos por la edad, constituyen
los principales factores que favorecen el depdsito de
esta proteina y perpetuan el desarrollo de la AAH5. Su
frecuencia esta entre el 10 %Y 25 %de los pacientes
hemodializados durante 10 afos .Jdoul et al®
observaron que la prevalencia de AAH era del 90%en
pacientes con un tiempo de tratamiento entre 7 y
13 ahos y que llegaba a ser del 100 %en aquellos que
permanecieron en hemodidlisis mas de 13 ahos.

Clinicamente se manifiesta como: sindrome del tunel
carpiano, artropatia, espondiloartropatia, quistes 6seos,
y en adgunos casos amiloidosis visceral. La espondiloar-
tropatia destructiva puede afectar a cualquier ssgmento
vertebral, aunque de forma predominante a la parte in-
ferior de la columna cervical’. Aunque se harelacionado
con el hiperparatiroidismo secundario de laIRC, cada
vez existen mas datos que la relacionan con la AAHS.

En la patogenia del proceso se ha considerado la
especial predileccion de la B,M por las estructuras
osteoarticulares (discos vertebrales y ligamentos
paravertebrales), lo que se explica por la alta afinidad
que posee esta proteina por el colageno, muy
abundante en estos tejidos Una vez alli, esta proteina
va a interferir con el proceso de remodelado que se
encuentra alterado por la propia enfermedad renal y
que le confiere una elevada actividad enzimaticef. Adi, la
B:M circulante, una vez modificada, estimula la sintesis
de interleuquina-1 y TN F-alfa por los macrofagps, que
van a producir un incremento de la reabsorcion éseay
una disminucion de su produccion®. Ambas citoquinas
también favorecen la sintesis local de B,M, asi como la
produccion de colagenasa por las células sinoviales,
facilitando con ello la reabsorcion 6seay la destruccion
de tejidos blandos. Como consecuencia de este
proceso, tiene lugar un aumento local de células
inflamatorias y citoquinas, que junto al elevado
contenido en colageno del tejido dseo reabsorbido van
a perpetuar la formacion y déposito de la B\ (fig 3).

La subluxacion atlo-axoidea es frecuente como
manifestacion de la artritis reumatoide, y rara pero
posible en la espondiloartropatia destructiva por
depésitos de B,M. Segiin su desplazamiento pueden
ser: anteriores, posteriores, verticales, laterales,
rotacionales, con inclinacion lateral de la cabeza no
reducible, o combinaciones de las anteriores. Ademasa
ellas pueden asociarse subluxaciones axiales (por
debajo de C2), lo cual complica de manera
considerable el cuadro anatomoclinico del paciente.

La luxacion anterior esla mas frecuente suponiendo
del 50 %al 70 % de todas las subluxaciones cervicales
En su mecanismo influyen varios factores como la
laxitud ligamentosa, la destruccion de lasinserciones de
los ligamentos cruciformes (transverso y fasciculos
longitudinales superior e inferior), de los ligamentos
dares apical y accesorios y la formacion de erosiones
en la apofisis odontoides y en las restantes
articulaciones sinoviales. A todo esto contribuyen la
sinovitis y bursitis periodontoidea, asi como el infiltrado
inflamatorio que afecta los componentes ligamentosos
del raquis

Las principales manifestaciones clinicas, cuando
aparecen, son el dolor, la limitacion del movimiento, la
deformidad cervical, las alteraciones neurologicas y, en
ocasiones la muerte sibita

H dolor es el sintoma mas frecuente, observandose
en el 80 % de los pacientes, se suele localizar a nivel
suboccipital referido a la region occipital y suele
acompanarse de rigidez cervical y crepitacion 6sea.
Debe pensarse en ella cuando en el curso de estas
enfermedades se observa una limitacion dolorosa de las
rotaciones cervicales, movimiento que se redliza en la
articulacion atlo-axoidea'.
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Las complicaciones neurologicas, muy variadas, se
observan entre el 10 y 35 %de los pacientes. Pueden
obedecer a la existencia de compresion neurologica
mecanica radicular y/o medular''. Por ello, un examen
neuroldgico minucioso es de inestimable ayuda en la
valoracion clinica del paciente.

La valoracion radiologica se realiza con radiografia
lateral de la region cervical centrada en C1, realizada
con la cabeza en posicién neutra y con la maxima
flexion y extension posible™. Se considera la distancia
maxima, que suele ser mayor en la posicion de flexion.
En el adulto una separacién superior a3 mm entre la
cara posterior del atlasy la anterior de la odontoides
del axis se considera patoldgico, entre 3 y 6 mm indica
subluxacion anterior precoz y de 9 mm o mayor
supone rotura de todo el complejo ligamentoso y un
alto riesgo de compresion medular2,

H estudio se puede completar con la realizacion de
un TAC del cual puede obtenerse informacion adicional
acerca de las estructuras 6seas Sn embargp, la RM es
la técnica de eleccion para valorar las partes blandas,
descartar compresion medular y seleccionar los
pacientes candidatos a tratamiento quirurgico™.

La eleccion de un tratamiento adecuado es
fundamental para mejorar la calidad de vida del
paciente y evitar complicaciones neurologicas. H
protocolo de actuacion se hace en funcién de la
sintomatologa y de la gravedad del desplazamiento':

— Tratamiento conservador: ortesis cervicales,
fisioterapia, electroterapia y tratamiento farmacolégico
en:

a) Pacientes asintomaticos o con dolor discreto o
moderado, subluxacion  atlo-axoidea leve
(desplazamiento atlo-axoideo anterior entre 3 y 6 mm
y sin alteraciones neuroldgicas).

b) Pacientes de edad avanzada o con enfermedades
graves, que sufran subluxaciones cervicales mas
importantes, pero en los que el riesgo quirtrgico sea
alto, superando los beneficios esperados

— Tratamiento quirirgico:

a) Dolor intratable.

b) Sintomas o signos neuroldégicos que expresen
comprension medular o del tronco del encéfalo.

¢) Radiculopatia cervical con subluxacion subaxial.

d) Pacientes relativamente jovenes, asintomaticos,
o con sintomas discretos que presenten alteraciones
radiolégicas  premonitorias de  mielopatia
potencialmente grave (desplazamiento mayor de
9 mm).

Los objetivos del tratamiento quirtirgico son la
reduccion de la subluxacién, la descompresion de las
estructuras nerviosas que lo precisen y la estabilizacion
mediante artrodesis

CONCLUSION

Aunque la subluxacion atlo-axoidea es infrecuente
en la AAH, debemos mantener un alto indice de
sospecha para poder descubrirla y tratarla de forma
precoz.
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