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RESUMEN

L a amiloidosis primaria sistémica (AL) es una patología rara, cau-
sada por el depósito de inmunoglobulinas de cadenas ligeras en
diferentes tejidos. Su sintomatología depende de los órganos in-

filtrados: riñón, piel, corazón, etc. La sospecha diagnóstica se debe te-
ner ante un paciente con alguno de estos datos: proteinuria en rango
nefrótico, insuficiencia cardiaca (IC), miocardiopatía restrictiva, hepato-
megalia no explicada, neuropatía periférica o manifestaciones cutá-
neas que pueden ser, en muchas ocasiones, el primer hallazgo de es-
ta enfermedad. La afectación cardiaca sucede en casi la mitad de los
casos y se asocia a un pobre pronóstico. En este artículo describimos
el caso de una mujer de 70 años visitada en Urgencias con síntomas
de insuficiencia cardiaca y lesiones dérmicas, que tras biopsia de gra-
sa abdominal, se diagnosticó de amiloidosis primaria.

ABSTRACT

Amyloidosis in the emergency setting

Primary systemic amyloidosis is a rare disorder caused by the de-
position of immunoglobulin light chains in various tissues. The
symptoms depend on the organs that have become infiltrated:

kidney, skin, heart, etc. This diagnosis should be suspected in a patient
with any of the following: proteinuria in the nephrotic range, heart failu-
re, restrictive myocardiopathy, unexplained hepatomegaly, peripheral
neuropathy or skin manifestations, the latter being quite often the index
finding in this disease. Cardiac involvement occurs in almost one-half
of the cases and is associated to a poor prognosis. We report the case
of a 70-year-old female seen at the Emergency Outpatient Clinic with
symptoms of heart failure and dermal lesions; a biopsy of the abdomi-
nal fat led to the diagnosis of primary amyloidosis.
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INTRODUCCIÓN

La amiloidosis es un trastorno poco frecuente e infradiag-
nosticado, con una incidencia de aproximadamente 8 casos
(5,1-12,8) por cada millón de personas y año1. La superviven-
cia media de los pacientes con amiloidosis sistémica es de 13
meses aproximadamente, desde el diagnóstico de la enferme-
dad. Casi todos los órganos pueden estar afectados en este
trastorno; sin embargo, el factor responsable del mal pronósti-
co asociado con esta enfermedad es el compromiso de la fun-
ción cardiaca y renal1,2. El objetivo de este trabajo es presentar
un caso clínico de una patología muy frecuente en el Servicio
de Urgencias como es la insuficiencia cardiaca, pero cuyo

sustrato, por infrecuente, no nos debería pasar desapercibido a
los urgenciólogos, ya que su diagnóstico precoz, relativamen-
te sencillo, puede ayudar a una evolución más favorable de la
enfermedad.

CASO CLÍNICO

Mujer de 70 años de edad, con antecedentes de hiperten-
sión arterial que no precisa tratamiento actual; colecistectomi-
zada hace 20 años tras episodio de pancreatitis de origen bi-
liar; ingresada un año antes por un derrame pleural secundario
a insuficiencia cardiaca; diagnosticada de síndrome depresivo
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desde hace 1,5 años. Existía un deterioro remarcable de su ac-
tividad en los últimos meses.

La paciente acude a urgencias por cuadro de disnea progre-
siva (hasta mínimos esfuerzos) de 15 días de evolución, con or-
topnea de 2-3 almohadas, discreto aumento de su diuresis habi-
tual, sin edemas. No refería dolor torácico ni cuadro catarral
previo. Refiere que desde su último ingreso había notado pérdi-
da de apetito, astenia, cambios en la voz, sequedad de boca, au-
sencia de saliva y disfagia. Había sido estudiada en dos ocasio-
nes por un dermatólogo por alopecia, alteraciones ungueales y
lesiones petequiales, sin llegar a un diagnóstico definitivo.

A la exploración la paciente se encontraba consciente,
orientada; presentaba taquipnea discreta, con una saturación de
oxígeno del 92%, se mostraba afebril y normotensa. La auscul-
tación cardiopulmonar reflejaba crepitantes en ambos hemicam-
pos pulmonares, tonos rítmicos pero apagados. Destacaba una
macroglosia rojo brillante, ausencia de saliva, empastamiento de
la zona mentoniana y del labio superior de la boca, ausencia de
vello, cejas escasas, lesiones petequiales distribuidas en cara an-
tero-superior del tórax y piernas, uñas atróficas con descamación
en los dedos de las manos, úlceras en las piernas y zona de de-
cúbito, no edemas. En la exploración abdominal existía una ci-
catriz de colescistectomía previa, el abdomen estaba blando, de-
presible, no doloroso y había un reborde hepático de 1,5 cm.

En el ECG realizado aparecía ritmo sinusal a 100 lpm.
QS V1-V2, pobre crecimiento de R en V3 y complejos de pe-
queño voltaje. La radiografía de tórax mostraba derrame pleu-
ral bilateral y predominio derecho. Gasometría: pO2

63,2 mmHg, pCO2 35,6 mmHg, pH 7,52. sat 95,1%, EB
6,3 mmol/l. Analítica: urea 94,4 mg/dl, creatinina 1,30 mg/dl,
Na 134 mEq/l, potasio 4,4 mEq/l, VSG 24. Albúmina
3,4 g/dl, ácido úrico: 7,99 mg/dl. Función hepática normal.
Coagulación: normal. Hemograma: Hb 15,5 g/dl, leucocitos:
7.400 mm3 (83,1% neutrófilos, 8,2% linfocitos). Plaquetas
233.000 mm3. Fe y ferritina normal. Orina: pH 5 Densidad
1008, proteínas negativo.

La paciente a su ingreso fue valorada por dermatología
quien ante la sospecha de amiloidosis practicó una biopsia de
grasa subcutánea.

Se realizó toracocentesis para evacuación y estudio de las
características del líquido pleural, y se obtuvo un líquido con ca-
racterísticas de exudado y cultivo negativo. Se completó la ana-
lítica en suero con anticuerpos antinucleares negativos y anti-
cuerpos antiDNA negativos. Las hormonas tiroideas fueron
normales. CEA con CA19,9 normales; CA125: 247,3 U/ml. In-
munoglobulinas: IgG 2.510. (751-1.560). Inmunofijación en
sangre: gammapatía monoclonal IgG-λ. Inmunofijación en ori-
na: no se observa eliminación monoclonal de inmunoglobulinas.
Proteínas en orina de 24 horas: vol 1.300, 0,05 g/l. Ecocardio-

grafía: estudio compatible con miocardiopatía restrictiva. Míni-
mo derrame pericárdico. En la TC helicoidal se apreció derrame
pleural bilateral, signos de cardiomegalia, colapso de segmentos
posteriores/basales de ambos lóbulos inferiores y superiores.

La biopsia grasa confirmó la impresión inicial de amiloi-
dosis. Se intentó descartar que estuviese asociada a tumores
sólidos, familiar o gammpatía monoclonal, por lo que, por
una parte, ante la elevación de marcadores tumorales se soli-
citó un screening de neoplasia oculta (ginecológica o abdomi-
nal), se realizó serie ósea y por otra parte se intentó una pun-
ción medular.

Se inició tratamiento con melfalan y prednisona ante la
sospecha de amiloidosis AL. Sin embargo se produjo un em-
peoramiento clínico de la paciente y ésta falleció un mes des-
pués de su ingreso.

DISCUSIÓN

Las amiloidosis son un grupo de enfermedades caracteri-
zadas por el depósito extracelular de una sustancia fibrilar de
origen proteico, insoluble (amiloide) en distintos tejidos, con
pérdida de la estructura normal del mismo, lo que lleva a dis-
función en mayor o menor grado según la cuantía del depósi-
to3. Generalmente afecta a personas mayores de 65 años1. El
tipo de amiloidosis más común es la producida por inmuno-
globulinas de cadenas ligeras o amiloidosis AL.

La incidencia anual mundial de amiloidosis es de 50.000
casos. Se trata de una enfermedad con síntomas y signos ines-
pecíficos que rara vez ayudan al clínico, lo cual origina un re-
traso en su diagnóstico. Los datos más frecuentes son fatiga,
pérdida de peso, parestesias, edema, ronquera, síndrome del tu-
nel carpiano, macroglosia, lesiones cutáneas y hepatomegalia1.

Por ello, los médicos de urgencias deberíamos tener pre-
sente la posibilidad de amiloidosis cuando encontramos en un
paciente al menos uno de estos cuatro hallazgos: proteinuria
de rango nefrótico con o sin insuficiencia renal (la proteinuria
está presente en más del 90% de los casos)1,4 insuficiencia car-
diaca o fatiga secundaria a miocardiopatía restrictiva; hepato-
megalia y neuropatía periférica inexplicadas.

Ante un paciente con cualquiera de estos datos se debería
solicitar la técnica de inmunofijación en suero y en orina. Con
este método la proteína monoclonal se detecta en casi un
90%, aunque debe realizarse tanto en suero como en orina (ya
que en un 1/3 de los casos puede dar falso negativo en una u
otra muestra).

La radiografía de tórax muestra una silueta de tamaño
normal con evidencia de congestión pulmonar. El aumento de
grosor del tabique interventricular, observado en el ecocardio-



emergencias 2007;19:96-98

98

BIBLIOGRAFÍA
1- Nyirady J, Schwartz RA. Primary systemic Amyloidosis. Omaha: WebMD;
update october 20005. Disponible en http:// emedicine.com/derm/topic19.
2- Kumar S, Gertz MA. Cutaneous and systemic amyloidoses. Int J Der-
matology 2002;41:133-4.
3- Comenzo RL. Amyloidosis. Curr Treat Options Oncol 2006;7:225-36.
4- Dember LM, Shepard JA O, Nesta F, Stone JR. An 80-Year-Old Man
with Shortness of Breath, Edema, and Proteinuria. N Engl J Med
2005;352:2111-9.
5- Marx JA, editor. Rosen Medicina de Urgencias: conceptos y práctica
clínica. 5ª ed. Madrid: Elsevier; 2003. (p.1146).

6- Kirsten AV, Meyer FJ, Perz JB, Scholnland So, et al. Transplantation

2005;27:151-5.

7- Roberts WC, Waller BF. Cardiac amyloidosis causing cardiac dysfunc-

tion: analysis of 54 necropsy patients. Am J Cardiol 1983;52:137.

8- Mehta SK, Cogan J, Reimold SC, De Lemos JA. Primary systemic

amyloidosis presenting with advanced heart failure. Cardiol Rev

2003;11:152-5.

9- Rodríguez E, Poblet T, López R, Ribera T. Amiloidosis sistémica pri-

maria y miocardiopatía dilatada. An Med Interna (Madrid) 2003;20:61-2.

grama, y la presencia de disfunción diastólica y voltajes bajos
en el electrocardiograma son sugestivos de miocardiopatía
restrictiva.

Hasta en el 40% de casos se encuentran hallazgos cutá-
neos, que ponen en evidencia la existencia de esta patología
subyacente. Las lesiones purpúricas, petequias y equímosis,
(espontáneas o ante traumatismos leves) son las más frecuen-
tes (15-20%)1; como resultado de la fragilidad capilar, por in-
filtración de los vasos cutáneos, estas lesiones pueden ulcerar-
se. Las lesiones más características son los nódulos, pápulas y
placas, usualmente asintomáticos, únicos o múltiples, hasta de
varios centímetros, localizados generalmente en cara, extremi-
dades, tronco o genitales. Pueden coalescer dando una imagen
de infiltrado difuso, tumefacto, similar a la esclerodermia o
mixedema. La afectación del cuero cabelludo se manifiesta en
una pérdida de cabello. La xerostomía es el resultado de la in-
filtración de las glándulas salivares. La macroglosia se obser-
va en el 19% de los casos1. Se produce afectación ungueal: en
forma de uñas distróficas con estriaciones (Figuras 1 y 2).

El alto índice de sospecha de amiloisosis, determinado
tanto por los hallazgos como por las pruebas de laboratorio,
debe ser corroborado mediante biopsia con tinción Rojo Con-

go. El diagnóstico depende de la demostración de amiloide en
los tejidos, en lugares de mayor prevalencia de depósitos co-
mo glándulas salivares menores, encías, recto, médula ósea y
tejido subcutáneo.

La historia natural de la amiloidosis primaria es su progre-
sión fatal dentro de los 2 años siguientes a su diagnóstico en un
80% de los pacientes. Sin embargo, cuando el diagnóstico es pre-
coz, aquellos tratamientos capaces de reducir las inmunoglobuli-
nas monoclonales de cadenas ligeras, pueden producir estabiliza-
ción o regresión de los depósitos de amiloide existentes, y por
tanto la preservación o mejora de las funciones de los órganos
infiltrados3. La respuesta a los 12 meses de tratamiento es del
75%, si no se considera la afectación de órganos vitales3. De he-
cho la afectación cardiaca de la amiloidosis conlleva un pobre
pronóstico6. La muerte suele producirse como resultado de la in-
suficiencia cardiaca progresiva en el primer año siguiente a la
aparición de los síntomas1,7-9.

Los dermatólogos y los médicos de urgencias somos en
muchas ocasiones el primer punto de contacto de estos pa-
cientes. Es importante reconocer a los individuos con amiloi-
dosis sistémica, puesto que su diagnóstico precoz puede mejo-
rar su supervivencia.

Figura 2. Afectación ungueal (estrías) en
pacientes con amiloidosis.

Figura 1. Macroglosia y empastamiento de
mentón y labios de boca por infiltración.


