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RESUMEN
Las enfermedades reumáticas abarcan una amplia gama de

síndromes clínicos y a menudo se presentan con alteraciones

gastrointestinales. La amiloidosis sistémica se asocia a enfer-

medades infecciosas o procesos inflamatorios crónicos, como

la artritis reumatoide, e igualmente afecta con frecuencia al

tracto gastrointestinal. La implicación esofágica es difícil de

cuantificar a causa de su curso asintomático en no pocas

ocasiones. A pesar de ello, es reconocida como causa de tras-

tornos motores del esófago, habitualmente sin correspon-

dencia con patrones manométricos típicos, incluyendo acala-

sia. La afección esofágica por depósito de sustancia amiloide

suele corresponder a amiloidosis primaria, y se han comuni-

cado sólo algunos casos de depósitos esofágicos secundarios

(tipo AA). Describimos un nuevo caso de esta excepcional

asociación, que se inició con disfagia, en un paciente con ar-

tritis reumatoide. La sospecha inicial de seudoacalasia con-

dujo definitivamente al diagnóstico de amiloidosis secunda-

ria.

PSEUDOACHALASIA AND SECONDARY
AMYLOIDOSIS IN A PATIENT WITH RHEUMATOID
ARTHRITIS
Rheumatic diseases cover a wide spectrum of clinical syn-

dromes and frequently present with gastrointestinal altera-

tions. Systemic amyloidosis is associated with infectious di-

seases or chronic inflammatory processes such as

rheumatoid arthritis and it can also affect the gastrointesti-

nal tract. Although esophageal involvement is difficult to

quantify because its course is frequently asymptomatic, sys-

temic amyloidosis is recognized as a cause of motor disor-

ders of the esophagus. Typical manometric patterns, inclu-

ding achalasia, are usually absent. Esophageal involvement

due to amyloid deposits usually corresponds to primary
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amyloidosis as only a few cases of secondary esophageal de-

posits (type AA) have been described. We describe a new

case of this exceptional association that first presented as

dysphagia in a patient with rheumatoid arthritis. The initial

suspicion of pseudoachalasia led to the definitive diagnosis

of secondary amyloidosis.

INTRODUCCIÓN 

La acalasia es un trastorno motor esofágico primario e
idiopático y se caracteriza por una alteración en la relaja-
ción del esfínter esofágico inferior y por la desaparición
del peristaltismo en el músculo liso esofágico1,2. Su diag-
nóstico obliga a descartar previamente otros trastornos
motores esofágicos primarios, así como acalasia secunda-
ria (seudoacalasia) a procesos sistémicos o neoplásicos2.
La amiloidosis afecta con frecuencia al tracto gastrointes-
tinal3. Se han evidenciado depósitos amiloides esofágicos
hasta en el 100% de los casos en algunas series, aunque la
mayoría de los pacientes permanecen asintomáticos, in-
cluso aunque llegue a documentarse un trastorno motor
esofágico3,4. Ocasionalmente ha sido comunicado algún
caso de seudoacalasia como complicación de una amiloi-
dosis sistémica5. La afección esofágica por depósito de
sustancia amiloide suele corresponder a amiloidosis pri-
maria y sólo de forma muy excepcional a amiloidosis se-
cundaria6,7. La amiloidosis secundaria a artritis reumatoi-
de (AR) se observa en un 25% de los pacientes6,7. En la
bibliografía revisada mediante Medline sólo aparecen 3
casos de amiloidosis sistémica secundaria a artritis reu-
matoide simulando una acalasia6-8. Describimos un nuevo
caso de esta excepcional asociación con buena respuesta
al tratamiento médico conservador.

OBSERVACIÓN CLÍNICA

Se trata de una mujer de 63 años de edad con antecedentes personales
de artritis reumatoide de larga evolución –diagnosticada hacía unos 12
años, que precisaba tratamiento combinado con esteroides y antiinfla-
matorios no esteroides–, osteoporosis, hipertensión arterial y un episo-
dio de esofagitis infecciosa por Candida albicans hacía aproximada-

Correspondencia: Dr. J.M. López-Cepero Andrada.
Urb. El Bosque, 1, 3, 3º D. 11405 Jerez. Cádiz.
Correo electrónico: merychus@wanadoo.es

Recibido el 9-10-2001; aceptado para su publicación el 12-12-2001.

Seudoacalasia y amiloidosis secundaria en paciente con artritis
reumatoide
J.M. López-Cepero Andrada, J. Jiménez Arjonaa, A. Amaya Vidal, J. Rubio Garridob, C. Navas Relinquec, 
M.J. Soria de la Cruzc y A. Benítez Roldán

aSecciones de Aparato Digestivo y Medicina Interna. Servicio de Medicina Interna. bServicio de Anatomía Patológica.
Hospital General de Jerez. Cádiz.
cServicio de Aparato Digestivo. Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

43.260

34



mente un año. Estaba siendo revisada en nuestras consultas a causa de
una disfagia progresiva a sólidos y líquidos de 3 meses de evolución. La
endoscopia digestiva alta evidenció una aparente disminución en el nor-
mal peristaltismo esofágico, con escasos restos alimenticios, así como
una discreta disminución en el calibre cardial, sin dificultad al paso del
endoscopio. En el estudio radiográfico esofágico se puso de manifiesto
una disminución de las contracciones esofágicas, con un paso de conte-
nido a la cavidad gástrica enlentecido, aunque sin dilatación esofágica.
La ausencia de alteraciones orgánicas que justificasen la sintomatología
aconsejaba la realización de un estudio de motilidad esofágica. La ma-
nometría puso de manifiesto la ausencia de ondas esofágicas peristálti-
cas, sustituidas en su totalidad por ondas de contracción terciarias, así
como disfunción en la relajación del esfínter esofágico inferior con las
degluciones (fig. 1), todo ello compatible con el diagnóstico manométri-
co de acalasia. El alto riesgo quirúrgico y anestésico de la paciente hizo
que se planteara inicialmente el tratamiento sistémico farmacológico
con nifedipino. La evidencia de una discreta proteinuria, así como la lar-
ga evolución de la artritis reumatoide, orientaron hacia la posibilidad de
infiltración amiloide esofágica. Las biopsias de esófago (fig. 2) y recto
confirmaron en las arteriolas de pequeño calibre un depósito de una sus-
tancia eosinófila positiva con la tinción del Rojo Congo, que ponía de
manifiesto una típica birrefringencia verde tras el estudio con luz polari-
zada y que desapareció tras el tratamiento con permanganato potásico
(fig. 3), sugiriendo firmemente la presencia de sustancia amiloide tipo
AA. La disfagia de la paciente mejoró de manera significativa tras el
tratamiento farmacológico, lo que nos hizo mantener una actitud expec-
tante, sin plantear otras alternativas como la inyección de toxina botulí-
nica o la dilatación endoscópica.
Durante el proceso editorial de este manuscrito se ha producido el falle-
cimiento de la paciente a causa de un episodio grave de insuficiencia
cardíaca global que no respondió a los tratamientos habituales, en pro-
bable relación con depósitos amiloides cardíacos; no obstante, no se ha
podido obtener el consentimiento para el estudio necrópsico.

DISCUSIÓN

La artritis reumatoide se caracteriza fundamentalmente
por sus manifestaciones clínicas osteomusculares, pero
también por su afección multisistémica9-11. Los trastornos
gastrointestinales asociados con más frecuencia con la
AR son consecuencia fundamentalmente de los efectos
secundarios de la farmacoterapia administrada para com-
batir la enfermedad10. No obstante, la dismotilidad esofá-
gica es un trastorno frecuente, inespecífico y habitual-
mente asintomático en estos pacientes4,10,11. La
amiloidosis secundaria (tipo AA) se asocia a enfermeda-
des infecciosas crónicas o procesos inflamatorios cróni-
cos como la AR y representa el depósito extracelular de
la proteína fibrilar amiloide en una o más localizaciones
del organismo12. Existen múltiples formas clínicas que
oscilan desde depósitos asintomáticos hasta alteraciones
fisiopatológicas graves12. Las principales localizaciones
en las que se deposita sustancia amiloide son las paredes
de los vasos sanguíneos (con posibilidad de isquemia e
infarto), las capas musculares del intestino (con el desa-
rrollo de dismotilidad) y la muscular de la mucosa (con
alteraciones de la absorción)13. Los síntomas digestivos
son frecuentes en todos los tipos sistémicos de amiloido-
sis4,5,12 y pueden deberse a la afección directa del aparato
gastrointestinal en cualquier localización o a la infiltra-
ción con material amiloide del sistema nervioso autóno-
mo12. La infiltración amiloide del esófago da lugar a insu-
ficiencia o falta de relajación del esfínter esofágico
inferior, alteraciones inespecíficas de la motilidad del
cuerpo esofágico o bien, de forma infrecuente, acala-
sia4,6,7,14-16. Algunas series las encuentran en más del 60%
de los casos4,5,16. A pesar de la aparente alta prevalen-
cia de las alteraciones manométricas, la traducción clínica
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Fig. 1. Registro de manometría esofágica en el que queda reflejada la

ausencia de ondas peristálticas, así como la falta de relajación del es-

fínter esofágico inferior tras las degluciones.

Fig. 2. Esófago: sobre un fondo constituido por tejido conectivo laxo se

observan estructuras vasculares capilares con engrosamiento de sus

paredes por depósito de un material amorfo que se tiñe de color rosa-

anaranjado intenso con la técnica de Rojo Congo.

Fig. 3. Con la técnica del permanganato potásico se evidencia la desa-

parición de los depósitos amiloidóticos esofágicos.
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se manifiesta en menos de la mitad de los pacientes, en
torno al 25-43%, según las series16,17. El patrón clínico y
manométrico característico de la acalasia en relación con
el depósito primario de amiloide ha sido comunicado de
forma infrecuente6,7 y su descripción en casos de amiloi-
dosis secundaria a AR es aún más excepcional4-7. La infil-
tración amiloide muscular se ha propuesto como la causa
de este trastorno, pero no se puede descartar el posible
papel fisiopatológico de una eventual afección de los ple-
xos nerviosos intramurales esofágicos, similar a la descri-
ta en pacientes diabéticos y en la propia acalasia
primaria2,11,12. Por otro lado, es bien conocido el alto por-
centaje de pacientes con AR que presentan trastornos mo-
tores esofágicos10; no obstante, la larga evolución de la
AR en nuestra paciente y la evidencia histológica del in-
filtrado amiloide hacen sospechar firmemente su estrecha
relación con la sintomatología. Asimismo, no podemos
descartar la hipotética coincidencia de una verdadera aca-
lasia junto a una amiloidosis esofágica secundaria, causa
de un trastorno motor esofágico secundario, en este caso,
seudoacalasia. Sin embargo, la edad de la paciente (es in-
frecuente el diagnóstico de acalasia en mayores de 60
años)4, así como la corta duración de la sintomatología,
hacen que consideremos como más probable la implica-
ción de los depósitos de amiloide. Parece razonable, en-
tonces, a la vista de lo expuesto, la necesidad de descartar
una infiltración amiloide en pacientes afectados de enfer-
medades crónicas predisponentes, a pesar de la exigua
traducción clínica. El diagnóstico, habitualmente tras
años de evolución, se establece mediante la demostración
histológica de proteína amiloide en los tejidos afecta-
dos12,18. Si bien la biopsia rectal permite establecer el
diagnóstico en hasta un 80% de los casos, estudios re-
cientes sugieren que las biopsias duodenales pueden ser
positivas en un 100% de los casos13,19. La biopsia del pa-
nículo adiposo abdominal es segura y a menudo diagnós-
tica, pero los resultados falsos negativos no son infre-
cuentes18. Todas las muestras tisulares obtenidas deben
teñirse con Rojo Congo y examinarse bajo luz polarizada
para observar la típica birrefringencia verde. Existe una
tinción modificada con permanganato potásico que per-
mite diferenciar de forma razonable el amiloide de tipo
AA del AL12. La evolución de la amiloidosis es difícil de
predecir, dado que en muy pocas ocasiones se puede esta-
blecer el momento del inicio de la enfermedad12. La ami-
loidosis generalizada suele ser un proceso de progresión
lenta que conduce a la muerte del paciente al cabo de va-
rios años, generalmente a causa de insuficiencia renal. La
supervivencia media en la mayor parte de las series, una
vez establecido el diagnóstico, es de 1 a 4 años, ya que a
pesar del ensayo de diversos agentes en el tratamiento de
la amiloidosis no existen pruebas de su eficacia y aún no
se dispone de un tratamiento específico sistematizado
para ninguna de sus formas de presentación12. Respecto al
tratamiento del trastorno motor esofágico asociado a la
amiloidosis, dependerá fundamentalmente del grado de
expresividad clínica de la disfagia. Si ésta no es invali-

dante y predominan otras repercusiones sistémicas de la
amiloidosis o de la enfermedad crónica responsable, pue-
de ser suficiente con una actitud conservadora, como ocu-
rrió en el caso de nuestra paciente. Se han descrito buenos
resultados4 en pacientes con amiloidosis y seudoacalasia
tratados con dilatación forzada del cardias, sin que se co-
nozca la potencial aplicación de la inyección endoscópica
de toxina botulínica.
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