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INSUFICIENCIA HEPATICA CON HIPERTENSION
PORTAL COMO UNICA MANIFESTACION CLINICA
DE UNA AMILOIDOSIS PRIMARIA

Sr. Director: La amiloidosis sistémica se caracteriza por el depdsito ex-
tracelular de fibrillas amiloides en multiples 6rganos, particularmente en
el rifién, el corazén y el sistema nervioso periférico'. La infiltracién he-
pética, aunque suele estar presente en fases iniciales, no se manifiesta
clinicamente hasta fases tardias y suele cursar de forma insidiosa®. Pre-
sentamos un caso de hipertension portal como tnica manifestacion cli-
nica de una amiloidosis primaria (AL), que desarroll posteriormente
datos de insuficiencia hepética.

Se trata de una mujer de 70 afios con antecedentes de hipertension arte-
rial que consulté por dispepsia y vomitos de 4 meses de evolucién aso-
ciados a pérdida de 20 kg de peso. En la exploracion fisica destacaba la
presencia de un soplo sistdlico I/VI panfocal y hepatomegalia lisa no
dolorosa de 4 cm, siendo el resto de la exploracién anodina. Analitica-
mente destacaba: Hb 16,8 g/dl, leucocitos 6.400/ul (férmula normal),
plaquetas 288.000/ul; glucemia 99 mg/dl, creatinina 0,7 mg/dl, Ca 9,3
mg/dl, aclaramiento de creatinina 101 ml/min, proteinuria de 24 h nega-
tiva, bilirrubina total 2,1 mg/dl; GOT 80 U/I, GPT 40 U/l, GGT 434 U/,
FA 1.225 U/1, LDH 400 U/, siendo el resto de parametros normales. El
proteinograma detectd: proteina 64 g/dl, albimina 3 g/dl, gammaglobu-
lina 1,1 g/dl (IgA 521 mg/dl, IgG 1.360 mg/dl, IgM 121 mg/dl), sin pico
monoclonal. Las serologias de los virus VHB, VHC, CMV y EBV y
para Coxiella burnetti, asi como los anticuerpos anti-ANA, SMA, AMA
y LKM2, fueron negativos. La radiologia de térax y el ECG fueron nor-
males. Una ecograffa y una TAC abdominal evidenciaron la presencia
de una hepatomegalia lisa homogénea sin calcificaciones a expensas de
I6bulo izquierdo, con las venas porta y suprahepaticas dentro de los 1i-
mites normales. Se practicé una biopsia hepatica donde se observé un
depésito de material eosinéfilo en los espacios de Disse y perisinusoi-
dal, birrefringente con la técnica del rojo Congo. Se realizé inmunohis-
toquimica, que fue positiva para cadenas ligeras tipo lambda. En la
biopsia de médula dsea se observé una médula con infiltracién por
material amiloide y un 15-20% de células plasmaticas. Finalmente, se
realizé un ecocardiograma que objetivé la presencia de una hipertrofia
concéntrica severa de predominio septal, con fraccién de eyeccién con-
servada y unas cavidades derechas normales.

Dos meses después requirié ingreso por primera descompensacion hi-
drépica en forma de ascitis, ictericia franca y datos de insuficiencia he-
patica. El liquido ascitico presentaba caracteristicas de transudado no in-
fectado (glucosa 101 mg/dl, proteina 1 g/dl, LDH 106 U/l, leucocitos 25
cel/ul), y su analitica al ingreso fue la siguiente: bilirrubina 7,8 mg/dl,
TP 55%, albtimina 2,2 g/dl, gammaglobulina 1,5 g/dl, creatinina 0,8
mg/dl, persistiendo una proteinuria de 24 h negativa. Se inicié trata-
miento diurético, consiguiéndose una natriuresis eficaz, controldndose
la ascitis. Sin embargo, un mes mds tarde la paciente fallecié en su do-
micilio.

La infiltracién hepatica por amiloide, cuando es valorada mediante gam-
magrafia con sustancia P marcada con '’ o en estudios necrépsicos, se
detecta entre un 54-70% de los pacientes con AL**. No obstante, las
manifestaciones clinicas suelen ser escasas. La mayoria de los pacientes
manifiestan minima o moderada hepatomegalia (11-25%) con leves al-
teraciones de la funcién hepdtica (predominantemente elevacién de la
fosfatasa alcalina), asociado a sintomatologia derivada de la infiltracién
por amiloide en otros érganos (sindrome general, sindrome nefrético,
insuficiencia cardiaca, neuropatia periférica, etc.)'*. En nuestra pacien-
te, no obstante, destaca la ausencia de clinica o datos analiticos de afec-
tacion en otros 6rganos. Hay que resaltar la ausencia de un pico mono-
clonal en la electroforesis, alteracién de la funcién renal o proteinuria,
las cuales estdn presentes en aproximadamente el 40 y el 80% de los pa-
cientes con afectacion hepatica®>.

El pronéstico de la AL no parece estar influido por la infiltracion hepati-
ca y su supervivencia media se sitia entre 9 y 26 meses*3. Generalmen-
te, la muerte no es debida al fallo hepdtico, sino a la presencia de insufi-
ciencia cardiaca o renal. Otro factor que influye en la supervivencia,
especialmente durante el primer afio, es la existencia de un mieloma®?.
La hipertension portal es pocas veces reconocida clinicamente y la fi-
brosis portal se encuentra en apenas el 28% de los casos®*. La aparicién
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de ascitis y la muerte por fallo hepdtico es un acontecimiento poco habi-
tual en la evolucién de la infiltracién hepdatica por amiloide*’. S6lo ha
sido descrito de forma habitual en una forma de amiloidosis hereditaria
autosémica dominante, no neuropdtica, por mutacion en el exén 4 de la
APO A1%

En conclusion, el diagnéstico de amiloidosis hepatica debe ser siempre
considerado ante un paciente con hepatomegalia y colestasis anictérica.
Aunque la infiltracién hepdtica en AL no implica peor prondstico, se
puede desarrollar una insuficiencia hepatica e hipertension portal si
existe una infiltracion masiva, como ocurrié en nuestra paciente.
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