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PALABRAS CLAVE Resumen

Amiloidosis; Introduccion: El término amiloidosis se ha aplicado a un grupo de enfermedades que producen
Cadera; un deposito extracelular de material en 6rganos y tejidos. Cuando produce manifestaciones
B2-microglobulina articulares genera una destruccion de las mismas con desarrollo de erosiones e importante

derrame articular. El diagnostico y el tratamiento de la amiloidosis se funda en el diagnostico
histopatologico e inmunohistoquimico de los depositos de amiloide.

Caso clinico: Presentamos un varon de 58 anos, con antecedente de dialisis peritoneal hace
15 afios y en tratamiento con hemodialisis en la actualidad. Acude a nuestra consulta por
dolor inguinal de un afo de evolucion y refractario a tratamiento analgésico. El estudio
radiolégico muestra una destruccion masiva de la articulacion coxofemoral. Se amplio el
estudio mediante resonancia magnética observando la presencia de erosiones con borde
escleroso en la region iliaca y la presencia de derrame articular abundante, datos sugestivos
de artropatia inflamatoria erosiva en relacion con proceso infeccioso o depdsito de amiloide.
Una biopsia articular mediante cirugia abierta permiti6 el diagnostico de amiloidosis de cadera
mediante el uso de tincion rojo Congo. Tras descartar proceso séptico se decidio la colocacion
de una artroplastia de cadera.

Conclusion: La amiloidosis de predominio osteoarticular es una manifestacion poco frecuente
de esta enfermedad, el diagnostico de sospecha es fundamental para poder orientar al ana-
tomopatologo a su diagnostico definitivo, ya que el uso de estas tinciones no se realiza de
rutina.

© 2011 SECOT. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.
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B2-microglobulin Introduction: The term amyloidosis has been applied to a group of diseases which produce

a deposit of extracellular material in organs and tissue. The joint symptoms appear due to
the destruction process, with the development of erosions and significant joint effusions. The
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diagnosis and treatment of amyloidosis is based on histopathological and immunohistochemical
study of the amyloid deposits.

Clinical case: We present the case of a 58 year-old male, with a history of peritoneal dialysis
15 years ago and currently on haemodialysis treatment. He came to our clinic complaining of
inguinal pain which began a year ago and was refractory to analgesic treatment. The radiology
study showed a massive destruction of the coxofemoral joint. The study was extended by using
magnetic resonance, which showed the presence of erosions with a sclerosing border in the
iliac region and the presence of an abundant joint effusion; data suggestive of an erosive
inflammatory arthritis associated with an infectious process or amyloid deposit. A joint biopsy
using open surgery enabled the diagnosis of hip amyloidosis to be made using Congo red stain.
After ruling out a septic process, it was decided to perform a hip replacement.

Conclusion: Amyloidosis mainly in the bone and joint is an uncommon manifestation of this
disease; the diagnostic suspicion is fundamental to be able to direct the histopathologist to its
definitive diagnosis, since these stains are not used routinely.

© 2011 SECOT. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La amiloidosis se puede definir como el deposito extracelular
de la proteina fibrilar amiloidea en una o mas localizacio-
nes del organismo. Se puede depositar localmente en zonas
donde no ocasiona consecuencias clinicas o puede afectar
practicamente a todos los o6rganos del cuerpo, causando
alteraciones fisiopatoldgicas graves'2.

Existen multiples formas clinicas de amiloidosis que se
clasifican segin la estructura fibrilar caracteristica que
poseen. Desde una perspectiva clinica la clasificacion mas
Gtil es la siguiente: 1) amiloidosis sistémica primaria (tipo
AL) es una discrasia de células plasmaticas que da lugar
a una proliferacion clonal de dichas células en la médula
6sea, aunque sus manifestaciones iniciales mas frecuentes
son fatiga y pérdida de peso, la miocardiopatia y el compro-
miso neuropatico son los rasgos predominantes de este tipo
de amiloidosis®; 2) amiloidosis asociada a mieloma multiple
(tipo AL), la prevalencia de la amiloidosis en el mieloma mul-
tiple es del 10%*; 3) amiloidosis secundaria reactiva (tipo AA)
asociada a enfermedades infecciosas o inflamatorias cro-
nicas incluyendo la artritis reumatoide, artritis idiopatica
juvenil, espondilitis anquilosante, fiebre mediterranea fami-
liar, infecciones cronicas y neoplasias. El 6rgano que con
mayor frecuencia se afecta en amiloidosis (AA) es el rindn
(~80%). Usualmente se presenta un depdsito glomerular
amiloide, ocasionandole al paciente el sindrome nefrético’;
4) amilolidosis heredo familiar constituye un grupo de enfer-
medades autosomicas dominantes que se caracterizan por
el deposito extracelular de fibrillas de amiloide en varios
organos y tejidos, siendo predominante la afectacion de
los nervios periféricos; 5) amiloidosis local, y 6) amiloidosis
secundaria a hemodialisis cronica, es un tipo de amiloidosis
asociada al deposito de B2-microglobulina. Su prevalencia
alcanza el 80% en pacientes con dialisis por mas de 15 afios.
Se caracteriza por un compromiso osteoarticular importante
y esta mas frecuentemente asociado con hemodialisis que
con dialisis peritoneal®.

La incidencia de la amiloidosis AA en estudios de autopsia
varia de 0,5 al 0,86%’. Esta incidencia ha disminuido gracias
a los farmacos modificadores de la enfermedad y la terapia
bioldgica usada por los reumatodlogos. Antes del afo 1990,
cuando solo se usaban AINE y corticoides para el control

de las enfermedades autoinmunes, era frecuente observar
casos de amiloidosis en estos pacientes, principalmente en
la artritis reumatoide. La artritis reumatoide y la artritis
idiopatica juvenil continGan afectando el mayor nimero de
casos de amiloidosis con un 48-56% del total. La espondi-
litis anquilosante afecta al 5-8% de los casos, y la artritis
psoriatica entre el 4-5% de los casos de amiloidosis®.

El material amiloideo puede afectar de forma directa
a las estructuras articulares mediante su presencia en las
membranas, liquido sinovial o en el cartilago articular.
La artritis amiloidea puede simular un proceso reumatico
debido a que puede cursar como una artritis simétrica de
las articulaciones de pequefo tamafo con nddulos, rigidez
matutina y fatiga. La mayoria de los pacientes con artropatia
amiloidea son diagnosticados finalmente de mieloma multi-
ple. El liquido sinovial suele presentar recuento leucocitario
bajo, nivel adecuado de la mucina y predominio de célu-
las mononucleares y ausencia de cristales’. La infiltracién
amiloidea del mUsculo puede causar una seudomiopatia.

El diagnostico especifico de la amiloidosis se realiza
mediante el estudio anatomopatoldgico y su demostracion
utilizando tinciones adecuadas. Cuando estas manifestacio-
nes ocurren en un paciente con un trastorno cronico que
predispone a la amiloidosis como la artritis reumatoide,
tuberculosis, paraplejia, o mieloma multiple se debe des-
cartar amiloidosis. La amiloidosis sistémica primaria se debe
descartar en cualquier persona que presente proceso infil-
trativo difuso de caracter no inflamatorio.

Caso clinico

Presentamos un paciente varon de 58 afos con antecedente
de dialisis peritoneal hace 15 afos y en tratamiento con
hemodialisis en la actualidad que acude a nuestra consulta
por presentar una coxalgia de un afio de evolucion sin ante-
cedente traumatico y de instauracion progresiva.

Se realiza estudio radiografico de pelvis y ambas caderas
observandose una destruccion de la articulacion coxofemo-
ral izquierda presentando lesiones osteoliticas en la parte
superior del acetabulo y destruccion casi global de la cabeza
femoral (fig. 1). Se realiza ampliacion del estudio mediante
resonancia magnética observandose una amplia destruccion
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Figura 1  Rx AP de pelvis en la cual se observa una marcada
ostedlisis de la parte superior del acetabulo y destruccion global
de la cabeza femoral.

de laregion iliaca y de la cabeza femoral con la presencia de
un amplio derrame articular (fig. 2). Ante la evolucion pro-
gresiva de este proceso y la falta de diagnodstico definitivo
se decide realizacion de biopsia dsea y articular abierta de
la articulacion coxofemoral para descartar proceso tumoral,
infeccioso o enfermedad por depésito.

La evolucion agresiva de este proceso nos obliga a reali-
zar un diagnostico diferencial en el que debemos descartar
artritis infecciosas, artritis microcristalinas o enfermedades
por depdsito como la amiloidosis. Ademas de estas patolo-
gias debemos descartar la presencia de un proceso tumoral,
siendo la posibilidad diagnostica mas frecuente por el rango
de edad del paciente y la localizacion, el mieloma mdltiple
o enfermedad metastasica. La afectacion tan extensa del

Figura2 RM. Secuencia coronal T1 donde se observan amplias
erosiones en cavidad acetabular y destruccion de cabeza femo-
ral acompanado de amplio derrame articular.

Figura3 Corte anatomopatologico de membrana sinovial, en
el cual se observa captacion con rojo Congo.

acetabulo hace disminuir la posibilidad de que se trate de
una osteonecrosis de cabeza femoral.

Ante la sospecha de enfermedad por depoésito se soli-
cita muestra especifica para detectar depdsito amiloideo,
la cual es positiva para la tincion con rojo Congo (fig. 3).
En esta figura observamos el depdsito amiloide de locali-
zacion extracelular situado en la membrana sinovial. Tras
el diagnostico de amiloidosis secundaria, probablemente
debida a su tratamiento sustitutivo renal y habiendo descar-
tado previamente un proceso infeccioso y tumoral se decide
colocacion de artroplastia total de cadera. Durante el acto
quirdrgico se observa la presencia de un déficit de la pared
superior del acetabulo decidiéndose el uso de suplementos
de metal trabecular en la misma para cubrir dicho defecto
(fig. 4).

Tras tres anos de evolucion el paciente se encuentra asin-
tomatico y sin observarse movilizaciones radiograficas de su
artroplastia. Se encuentra en seguimiento por el servicio de
Reumatologia y Nefrologia con tratamiento especifico para
su amiolidosis.

Figura4 Resultado radioldgico de artroplastia total de cadera
con uso de suplemento de tantalio.
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Discusion

La amiloidosis de predominio osteoarticular es una manifes-
tacion poco frecuente de esta enfermedad, el diagndstico
de sospecha es fundamental para poder orientar al anato-
mopatologo a su diagnostico definitivo ya que el uso de estas
tinciones no se realiza de rutina'®.

Dentro de las posibles manifestaciones musculoesquelé-
ticas de la amiloidosis puede existir afectacion en mudsculo,
hueso y articulaciones.

Cuando se produce una «afectacion muscular» el depo-
sito amiloideo en los mUsculos puede causar una aumento
de su tamano produciendo una pseudohipertrofia lo cual se
observa en el 25% de los casos. Otra importante forma de
compromiso muscular es la miopatia amiloidea por cuerpos
de inclusion, la cual es la causa mas comln de miopatia
metabolica en personas mayores de 50 afos'!.

Cuando la amiloidosis produce una «afectacion articular»
se producen microdepdsitos en la misma similares a los
que ocurren en la artritis reumatoide, no obstante esta
afectacion suele cursar de forma subaguda y lentamente
progresiva con predileccion por hombros, rodillas, muiecas,
metacarpofalangicas (MCF) e interfalangicas proximales
(IFP), seguido por los codos y caderas. Generalmente existe
poca rigidez matutina y las articulaciones son levemente
dolorosas, lo cual permite diferenciarlo de la artritis. No
obstante, en ocasiones el compromiso articular es tan simi-
lar a la artritis reumatoide que dificulta su diferenciacion de
esta entidad'?.

El liquido sinovial suele presentar recuento leucocita-
rio bajo, nivel adecuado de la mucina y predominio de
células mononucleares y ausencia de cristales. El diag-
nostico definitivo ser realiza mediante tincion con rojo
Congo.

Cuando se produce «afectacion dsea» se aprecian lesio-
nes pseudotumorales solitarias o multiples, estas lesiones se
encuentran ocupadas por material amiloide y pueden aso-
ciarse a dolor o fracturas patologicas'>.

La amiloidosis secundaria a dilisis renal es debida a la
incapacidad de las membranas de celulosa de retirar la B2
microglobulina. En condiciones normales es filtrado por el
glomérulo. En pacientes con fallo renal en hemodialisis esta
sustancia se acumulay se convierte en un material amiloideo
que se tine con el rojo Congo y es positiva a la birrefringen-
cia en la luz polarizada. Es diferente al material amioloide
que aparece en las infecciones cronicas y algunas neopla-
sias. Entre los hallazgos radiograficos caracteristicos existen
erosiones articulares que pueden ser confundidas con el
hiperparatiroidismo'#~"7. Cuando se deposita en los huesos,
la mayoria de los pacientes desarrollan quistes subcondrales
asintomaticos'®.

Es importante la sospecha de este proceso, que aun-
que raro es de dificil diagnostico ya que si no se solicita
deteccion especifica de la proteina amiloide mediante
tinciones especificas puede pasar desapercibido en la visua-
lizacion anatomopatologica.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia IV.
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Los autores declaran que para esta investigacion no se han
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