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INFORMACION DEL ARTiCcULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: La amiloidosis sistémica es una enfermedad ocasionada por el depésito de una

Recibido el 8 de abril de 2017 proteina fibrilar en diversos 6rganos.

Aceptado el 18 de abril de 2017 Objetivo: Documentar el papel de la biopsia renal en la determinacién del tipo de amiloidosis

On-line el 26 de mayo de 2017 en un cuadro con presentacién atipica y sospecha de amiloidosis secundaria a psoriasis.
Método: Masculino de 64 afios, con antecedente de enfermedad renal crénica de etologia

Palabras clave: no afiliada en 2 hermanos. Tiene antecedentes personales de lesiones dérmicas escamosas

Amiloidosis eritematosas de més de 10 anos sin diagnéstico. Presenta edema en extremidades inferiores

Proteinuria y proteinuria de rango subnefrético.

Psoriasis Resultados: Se realiza biopsia renal, reportdndose amiloidosis renal.

Biopsia renal Conclusiones: La biopsia renal es una herramienta fundamental para patologias renales,

tanto para el diagndstico como para el prondstico del paciente.
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Differential diagnosis of primary familial amylosidosis in a patient with
psoriasis. Case report

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Systemic amyloidosis is a disease caused by the deposition of a fibrillar protein
Amyloidosis in various organs.

Proteinuria Objective: To document the role of renal biopsy in determining the type of amyloidosis in
Psoriasis a clinical picture with atypical presentation and suspicion of amyloidosis secondary to
Renal biopsy psoriasis.
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Method: A 64-year-old male with a history of chronic renal disease of unknown origin in two
siblings. She has a personal history of undiagnosed erythematous squamous skin lesions
of more than 10 years onset. She had swelling in the lower limbs, with urine protein in the
sub-nephrotic range proteinuria.
Results: A renal biopsy was performed, which was reported as renal amyloidosis.
Conclusions: Renal biopsy is a fundamental tool for investigating renal disorders both for
diagnosis and for patient prognosis.

© 2017 Sociedad Latinoamericana de Nefrologia e Hipertensién. Published by Elsevier

Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://

creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Antecedentes

La amiloidosis sistémica es una enfermedad ocasionada por
el depédsito de una proteina fibrilar en diversos érganos. Se
diferencian entre si por el tipo de proteina precursora de
la sustancia amiloide. Cabe sefialar que la inmunohistoqui-
mica es una técnica que permite clasificar el tipo de amiloide
y se realiza rutinariamente. Una amiloidosis primaria con
demostracién de rojo Congo positivo y ninguna evidencia de
proliferacién clonal de las células plasmaticas debe obligar a
descartar otras formas de amiloidosis, en particular la ami-
loidosis familiar, y més si tiene antecedentes familiares de
enfermedad renal de etiologia desconocida. El diagnéstico
diferencial es complicado, pero es relevante para el pronéstico
y el tratamiento.

Objetivo

Documentar el papel de la biopsia renal (BR) en la determi-
nacién del tipo de amiloidosis en un cuadro con presentacién
atipica y sospecha de amiloidosis secundaria a psoriasis.

Método

Masculino de 64 anos, con antecedentes de enfermedad renal
crénica de etologia no filiada en 2 hermanos de la sexta
década de la vida. Cuenta con antecedente personal de lesio-
nes dérmicas eritematosas descamativas de mas de 10 afios de
evolucidn, sin diagnéstico establecido. Presenta STDA secun-
dario a tlcera duodenal, con hospitalizacién por 2 semanas;
curso con lesién renal aguda con creatinina sérica al egreso de
1,6 mg/dl. Dos meses después, con edema de miembros pél-
vicos e hiperbromuria, por lo que se refiere a nuestro centro
médico para realizacién de BR.

En cuanto a laboratorios de extensién, se reportd
lo siguiente: hemoglobina 13,4 g/dl, leucocitos
5,5 millones/mm?3, creatinina sérica 1,50mg/dl, nitrégeno
ureico en la sangre 27mg/dl, sodio 140 mEgq/l, potasio
5,6 mEq/], calcio 8,7 mg/dl, fosfatasa alcalina 155 U/l, bilirru-
bina total 0,80 mg/dl, colesterol total 184 mg/dl, albimina 3,2
g/dl, proteinuria en 24h de 1,2 gen 24h y albuminuria en 24h
489 mg. El examen general de orina reporta densidad de 1.015,
PH 5, color amarillo, leucocitos negativos, nitritos negativos,
proteinas ++, glucosa negativo, eritrocitos +.

Figura 1 - Tincién de rojo Congo.

El perfil viral, sin alteraciones. La determinacién de inmu-
noglobulinas con IgG 1.900 mg/dl; el resto, normales. Cadenas
ligeras séricas sin picos monoclonales y cadenas ligeras en
orina normales. Biopsia de hueso sin patologia aparente.
El reporte del USG renal con rinén derecho 12 x 7 x 6,7 cm
y rifén izquierdo de 11 x 6,5 x 5,3cm. Tomografia compu-
tarizada abdominal sin evidencia de megalias ni lesiones
infiltrativas, asi como panendoscopia con varices esofagicas,
gastropatia hipertensiva y duodenitis erosiva. La biopsia de
piel diagnosticé psoriasis. La BR con reporte histopatolégico
de amiloidosis glomerular (fig. 1: la tincién de rojo Congo [para
amiloide] resulté positiva), intersticial y vascular con cambios
regenerativos focales de epitelio tubular (fig. 2: el material ami-
loide también se encuentra depositado en el intersticio, en las
paredes tubulares y arteriolares). Se efectiia marcacién para
amiloide AA, reportandose negativa (fig. 3: se efectué marca-
cién para amiloide AA, kappa y lambda a través de la técnica
de inmunoperoxidasa indirecta en el tejido del bloque de para-
fina, reportandose negativa).

Discusién

Amiloidosis es un término genérico para un grupo de enfer-
medades que son causadas por el plegamiento erréneo y la
acumulacién extracelular de varias proteinas. Estas proteinas
plegadas erréneamente forman depésitos fibrilares que pro-
ducen birrefringencia verde manzana patognoménica cuando
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Figura 2 - El material amiloide también se encuentra
depositado en el intersticio, en las paredes tubulares y
arteriolares.

se tinen con colorante rojo Congo y se ven bajo luz polarizada
usando microscopia [1].

Se estima que la incidencia ajustada por edad de la ami-
loidosis AL en Estados Unidos y en el Reino Unido es de
5,1-12,8 casos por millén de personas por ano. La enfermedad
se desarrolla en aproximadamente el 2% de los individuos con
discrasias monoclonales de células B [2].

Lambda

Se han descrito otras formas de amiloidosis familiar y se
han identificado sus proteinas andémalas precursoras junto
con sus mutaciones asociadas tales como amiloidosis renal,
hepatica y polineuropatica en los EE. UU. y Reino Unido, debido
a una variante andémala de la apoproteina Al [3].

La amiloidosis secundaria es comUnmente asociada con
una variedad de trastornos inflamatorios crénicos, tales como
artritis reumatoide, espondilitis anquilosante y osteomieli-
tis. En este caso clinico, se tiene el diagnostico de psoriasis
como factor de riesgo para una forma secundaria de amiloi-
dosis, sin embargo, rara vez se ha informado estar asociado
con la psoriasis. En un estudio de la Clinica Mayo se repor-
taron 28 casos de enfermedad coexistente con amiloidosis
en un periodo de 42 afos, y en 5 de estos casos la psoriasis
fue la Unica causa que precede al desarrollo de la amiloidosis
secundaria [4].

La amiloidosis familiar se hereda principalmente como
trastorno autosémico dominante. El tipo més comun de ami-
loidosis familiar es amiloidosis transtiretina, pero podemos
reconocer otros tipos con proteinas que incluyen la cadena de
A de fibrinégeno (AFib), lisozima (ALys), apolipoproteinas Al
(AApo Al) y All (AApo All) y gelsolina (AGel) [5].

Recientemente, se ha descrito un nuevo tipo de amiloido-
sis altamente prevalente en la poblacién hispana derivado del
factor quimiotactico de los leucocitos 2 (LECT?2) [6]. La mayoria
de los casos notificados se han descrito en pacientes de ascen-
dencia mexicana, por lo cual se puede argumentar un papel
genético [7].

Figura 3 - Se efectu6 marcacion para amiloide AA, kappa y lambda a través de la técnica de inmunoperoxidasa indirecta en

el tejido del bloque de parafina, reportandose negativa.
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Las manifestaciones clinicas relacionadas con ALECT2 se
han limitado en gran medida al rindn; sin embargo, pudiera
haber dep6sitos en tejido hepatico, esplénico, colénico y adre-
nal [8].

Este tipo de los pacientes presentan diferentes grados
de deterioro de la funcién renal. La proteinuria es sor-
prendentemente baja en comparacién con otras formas de
amiloidosis [9].

En nuestro caso clinico, no se debe descartar una forma
hereditaria o por LECT2, ya que presenta antecedentes familia-
res de 2 hermanos con enfermedad renal crénica de etiologia
no filiada iniciada en sexta década de la vida, asi como una
presentacién clinica atipica con una proteinuria subnefrética
con una tincién en BR para AA negativa.

La importancia de un correcto diagndstico diferencial
en la amiloidosis sistémica radica en que el manejo y el
pronéstico de la enfermedad pueden ser completamente dife-
rentes segin sea el origen de la misma, para lo cual tiene
especial relevancia determinar la proteina que origina el
depésito [10].

Entre los métodos disponibles para determinar la compo-
sicién proteica de las fibrillas se encuentran la inmunohisto-
quimica y la secuenciacién directa de la proteina. Para realizar
esta Ultima técnica se requiere una cantidad considerable de
tejido, algo que no siempre es posible obtener [11].

La microdiseccion léser y el anélisis protedmico basado en
espectrometria de masas (LMD/MS) han demostrado ser una
herramienta precisa y 1til en la tipificacién de amiloide [12].

Se recomienda la identificacién de amiloide basada en
espectrometria de masas y microdiseccién con laser en los
casos en que la inmunofluorescencia de rutina y/o las prue-
bas inmunohistoquimicas no pueden tipificar definitivamente
los depésitos amiloides [12,13].

Conclusién

En este caso, ademds de orientar al diagnéstico, la BR nos
ayudo a clasificarla como una potencial tipo familiar al docu-
mentarse tincién AA negativa, junto a la ausencia de cadenas
libres y descartar la asociacién de la psoriasis como forma
secundaria.
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