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RESUMEN

La Amiloidosis es una enfermedad poco frecuente,
de baja sospecha y relativa facilidad diagnéstica.
La forma primaria es la mas frecuente y la que
comunmente se diagnostica, especialmente
cuando se encuentra en su forma diseminada o con
manifestaciones cutaneas. Sin embargo, la forma
secundaria que usualmente puede afectar a distintos
organos y sistemas, entre ellos el rifidn, corazéon y el
tracto digestivo, en muchos de los casos no consta
en nuestro diagnostico diferencial de manera inicial.
Por lo tanto deberiamos considerarla sobretodo en
aquellos procesos de afectacion cronica a dichos
organos. Se ha considerado la presentacion de este
caso por la baja sospecha clinica de amiloidosis
intestinal y debido a que usualmente puede iniciarse
su investigacion de descarte con otras patologias
como el linfoma intestinal presentado en nuestro
caso.
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ADSTRACT

Amyloidosis is a rare disease, which is not very often
considered as a part of many differential diagnosis.
But when it is considered is relatively easy to
diagnose. The primary form is the most commonly
diagnosed, especially when it shows disseminated or
cutaneous manifestations. However, the secondary
form that affects different organs and systems,
including kidney, heart and digestive tract, usually
in many cases at the beginning. is not part of our
differential diagnosis. Therefore we should consider
it especially in those chronic processes involving the
mentioned organs. We report this case because of
the low clinical suspicion of intestinal amyloidosis
and because it can guide in the initial investigation
to rule out other pathologies such as intestinal
lymphoma presented in our case.
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INTROAUCCION

La Amiloidosis consiste en el deposito de proteinas
amiloideas de caracter insoluble y fibrilar, casi
siempre en los espacios extracelulares de 6rganos
y tejidos. Existen diferentes tipos en funcion del tipo
de proteina que predomine en el deposito tisular.

La forma primaria (AL), la mas frecuente y tipica del
mieloma multiple posee manifestaciones clinicas de
tipo sistémico, su evolucion es lenta y progresiva,
lleva al paciente casi irreversiblemente a la muerte
por fallo cardiaco o renal. Suele presentarse como
sindrome nefrético, hepatomegalia, sindrome
del tunel carpiano, macroglosia, miocardiopatia y
deteccion de inmunoglobulina monoclonal en orina
o suero del paciente.

Laforma secundaria (AA) o de los procesos crénicos,
posee una clinica localizada en el sistema u 6rgano
en el que se acumulen las proteinas. Existen otras
formas heredofamiliares mas raras y de evolucion
parcialmente desconocida.

La afectacion gastrointestinal tiene una incidencia
poco frecuente de aproximadamente el 10%, y
cuando el depdsito es principalmente en intestino
delgado, puede manifestarse como un sindrome
de mala absorcion intestinal e imagenoldgicamente
se puede evidenciar un aplanamiento de las
vellosidades intestinales que puede entrar en el
diferencial con otras entidades clinicas, entre ellas
el Linfoma de Intestino Delgado.

También se ha descrito la amiloidosis asociada a la
dialisis cronica (AH) por depoésito en los tejidos de
proteina 32 microglobulina.

Se trae a referencia este caso para considerar en
el diagnostico diferencial del sindrome de mala
absorcion a la Amiloidosis Intestinal que puede
muchas veces no estimarse de manera inicial,
e incluso ser un hallazgo en el descarte de otra
patologia de afectacion intestinal como ocurrié en
nuestro caso, con el Linfoma Intestinal.

Recordemos que el Linfoma Gastrointestinal es la
forma mas frecuente de presentacion en la forma
extraganglionar de la enfermedad y se caracteriza
por atrofia vellositaria y sindrome de malas
absorcion principalmente.

Caso clinico

Paciente masculino de 65 afios de edad, hipertenso

controlado, con antecedentes de Hipertrofia
Prostatica Benigna sin tratamiento y Colitis Cronica
inespecifica por biopsia colonoscépica.

Admitido por cuadro clinico de 2 afios de evolucion
caracterizado por diarrea crénica, dolor abdominal
leve, pérdida de peso; acompafiado de astenia y
anorexia marcada 1 semana antes de seringresado.

Al examen fisico paciente despierto, orientado,
afebril, deshidratado, e hipotenso, severamente

desnutrido, sin adenopatias palpables,
cardiopulmonar normal, abdomen levemente
doloroso a la palpacion, no visceromegalias,

con ruidos hidroaéreos aumentados y edema de
miembros inferiores.

Su hemograma de ingreso mostrd leucopenia leve
y anemia, en la bioquimica sanguinea se evidencia
hiponatremia, hipopotasemia e hipoalbuminemia
importante, LDH normal, marcadores tumorales
dentro de parametros normales y la serologia para
HIV fue no reactiva.

En el coprocultivo crecié E. Coli y su parasitolégico
tenia quistes de Giardialamblia, |a citologia del moco
fecal mostr6 escasos leucocitos, y los estudios para
Clostridium difficile y tinciones para hongos fueron
negativas.

La radiografia térax y la ecografia abominopélvica
de ingreso estuvieron normales.

El paciente es ingresado por Sindrome de mala
absorcién intestinal + Desnutricion severa +
Deshidratacién grado Il.

Durante su hospitalizaciéon el paciente persistié con
cuadro diarreico y se inici6 cobertura antibi6tica con
ciprofloxacina y metronidazol intravenoso.

Dias después el paciente desarrolla neumonia
intrahospitalaria con insuficiencia respiratoria y
descompensacion hemodinamica, que requiere
ingreso a UCI, utilizacion de soporte inotrépico y
ventilacibn mecanica asistida.

Laradiografia de torax mostr6 un infiltrado intersticial
difuso de predominio parahiliar bilateral. Se inicid
antibioticoterapia intravenosa con Piperacilina/
Tazobactam mas Fluconazol, ademas se aisl6 un
Acinetobacter baumanni en hemocultivo y Candida
albicans en punta de catéter.

Durante su hospitalizaciéon la TC de térax mostré
derrame pleural e infiltrado parahiliar bilateral. La
TC de abdomen y pelvis mostré ascitis leve, higado
graso y asas de intestino delgado con distension



sin encontrar signos de obstrucciéon. Se realizd una
enteroclisis que mostro el patrén mucoso alterado en
asas del yeyuno distal e ileon, con pérdida de sus
pliegues normales, disminucion del calibre en las
asas ileales y rapido progreso del medio de contraste.

En la esofagogastroscopia se evidencié una hernia
hiatal de 2 cms. de longitud con esofagitis grado
I. En fondo, cuerpo y antro gastrico se observd
mucosa palida de aspecto empedrado, con piloro
permeable. Bulbo Duodenal normal y desde la 2da
porcion duodenal hasta su parte distal presencia
de mucosa granular. En la colonoscopia, el colon
fue de aspecto normal, se progres6 a través de la
valvula ileocecal al ileon terminal, donde se observé
mucosa congestiva y erosionada con granulos de
fibrina (Fig. 1).

Fig. 1- Se observa una mucosa congestiva y erosionada
con granulos de fibrina

A los diez dias de ingreso a UCI el paciente
falleci6 por falla organica mdultiple. El informe
anatomopatoldgico de las biopsias endoscépicas de
tubo digestivo report6 (Fig 2): 1.- Duodenitis crénica
con amiloide positivo para Rojo Congo. 2.- Gastritis
cronica moderada con amiloide positivo para Rojo
Congo. 3.- lleitis cronica con amiloide positivo
para Rojo Congo. 4.- Colitis crénica superficial
inespecifica.
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Fig. 2 A - Los cortes histolégicos muestran mucosa
duodenal, en cuya lamina propia se encuentran
depositos de material amiloide, eosinofilico en tincion
de H/E. B: Tincién de Rojo Congo, se tifien los depdsito
de un tono naranja oscuro, en medio de las células
estromales, con células inflamatorias linfocitarias

El diagnéstico definitivo fue Amiliodosis de tubo
digestivo (Estbmago e lleon terminal)

En la Amiloidosis del tubo digestivo los sintomas
gastrointestinales son frecuentes, con unaincidencia
cercana al 98% 2. Las manifestaciones clinicas
estan determinadas por el grado de afectacion y
el sitio del depdsito amiloide, y varian desde una
forma asintomatica, molestias abdominales difusas,
alteraciones del transito intestinal, pseudobstruccion
y malabsorcién intestinal como en nuestro caso,
y formas mas graves con hemorragia digestiva y
perforacion gastrointestinal.®#

Los pacientes con amiloidosis primaria (AL)
y formas asociadas a la dialisis crénica (AH)
presentan sintomas gastrointestinales crénicos e
intermitentes que evolucionan a una forma severa
de enfermedad; mientras que los pacientes con
amiloidosis secundaria (AA), como el caso clinico
presentado, suelen desarrollar un proceso menos
prolongado “. Los sintomas de la enfermedad son
poco caracteristicos, por lo tanto es de enorme
importancia la existencia de una sospecha clinica de
la enfermedad para realizar un diagnostico precoz y
prevenir la aparicidon de complicaciones.

Conviene subrayar la importancia de la realizacion
de exploraciones complementarias ante la sospecha
clinica de la enfermedad (sobre todo, la endoscopia
digestiva) que nos permitan llegar a un diagnoéstico
diferencial con neoplasias intestinales."®

Para el diagnostico de la entidad es indispensable
el estudio histopatolégico de las muestras,
basado en sus caracteristicas tintoriales e
inmunohistoquimicas. La sustancia amiloide se tifie
con Rojo Congo y presenta birrefringencia verde
con luz polarizada."

Las amiloidosis localizadas tienen mas facil
tratamiento que las sistémicas, en las que éste
se limita habitualmente a la resolucién de las
posibles complicaciones. Con respecto a nuestro
caso el diagnéstico precoz hubiera aumentado la
expectativa de vida de nuestro paciente.

El sindrome de mala absorcion intestinal es una
presentacion frecuente de ciertas enfermedades
gatrointestinales crénicas no muy frecuentes.

Usualmente las enfermedades por deposito o las
neoplasias pueden presentarse caracteristicamente
de esta manera.



Un correcto abordaje diagnéstico del paciente
con este sindrome permitira diagnosticar precoz y
adecuadamente este tipo de patologias.

La Amiloidosis Gastrointestinal no es de
presentacion frecuente, sin embargo el sindrome de
mala absorcién es su forma clasica de presentacion
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