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Insuficiencia renal subaguda como forma de
presentacion de amiloidosis AL
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La amiloidosis primaria o amiloidosis AL (A-AL)
es una enfermedad sistémica debida al depésito ti-
sular de proteinas derivadas de las cadenas ligeras
de las inmunoglobulinas’. La forma clinica de pre-
sentacién mas frecuente es el sindrome nefrético
seguido por proteinuria asintomatica e insuficien-
cia renal crénica?. El deterioro agudo o subgaudo
de funcién renal es menos frecuente y suele estar
provocado por causas funcionales o farmacoldgi-
cas. Describimos un caso de A-AL que debuta con
una insuficiencia renal sub-aguda secundaria al de-
pésito masivo de amiloide.

Varén de 69 anos atendido en Nefrologia por
cuadro constitucional y edemas. Entre sus antece-
dentes personales: hiperlipemia e hipotiroidismo
desde 3 meses antes. En la exploracién fisica: ten-
sién arterial 90/50 mmHg, hipoventilacién pulmo-
nar, ascitis y edemas generalizados. En los datos de
laboratorio: Hb 12 g/dl, leucocitos y plaquetas nor-
males, urea 117 mg/dl, creatinina 2,9 mg/dl, coles-
terol total 300 mg/dl, triglicéridos 295 mg/dl, AST
62 Ul/l, ALT 40 Ul/I, GGT 169 U/, bilirrubina 1,3
mg/dl. Coagulacion normal. ANA, c-ANCA, p-
ANCA, anti-MBG, anti-VHC, anti-VHB, anti-VIH,
Cs, Cy4, 18G, IgA e IgM normales o negativos. Protei-
nas totales 3,7 g/dl, albdmina 1,7 g/dl, sin banda M.
Proteinuria 19 g/24 h y sedimento 5-10 hematies
por campo. La inmunofijacién en orina demuestra
un pico monoclonal de cadenas ligeras A con co-
ciente A:x 22. En la ecografia doppler renal no hay
signos de trombosis arterial o venosa y los rifones
son de tamafio y morfologia normales. No responde
a medidas generales y por deterioro de funcion
renal y retencion hidrosalina precisa tratamiento
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con hemodialisis el 3¢ dia de hospitalizacién. Se
hace biopsia renal percutanea sin complicaciones.
La tincién con hematoxilina-eosina pone de mani-
fiesto la presencia de material hialino Rojo Congo
+, resistente al lavado con permanganato, en me-
sangio, pared vascular y membrana basal tubular.
En la immunohistoquimica no se aprecia proteina
amiloide AA y la immunofluorescencia demuestra
fijacion intensa de cadenas monoclonales de tipo A
(fig. 1). Simultdneamente se hace estudio de aspira-
do de médula ésea que revela la presencia de un
11% de células plasmaticas. Recibe tratamiento con
melfalan y prednisona sin éxito. Pocos dias después
desarrolla un cuadro de insuficiencia cardiaca y
con ecocardiograma sugerente de enfermedad in-
filtrativa miocardica. Fallece en situacion de shock
cardiogénico.

Describimos un caso de insuficiencia renal suba-
guda como forma de presentacién clinica de A-AL.
La amiloidosis es una enfermedad renal secundaria
poco frecuente, con aspectos clinicos y evolutivos
interesantes. En nuestro pais la prevalencia de ami-
loidosis se sitda alrededor del 4% sobre el total de
biopsias renales y se duplica en los pacientes de
edad superior a 65 afios®. La forma clinica de pre-
sentacion mas frecuente es el sindrome nefrético
seguido por alteraciones urinarias o insuficiencia
renal crénica®*. La disminucién de filtrado glome-
rular aparece en un 40-45% de los pacientes® que
progresa a insuficiencia renal crénica en un 20%
de ellos al afo del diagndstico®. Como hemos podi-
do apreciar en nuestro caso, la hipotensién inexpli-
cada es orientadora para su diagnéstico y puede ser
debida a varias causas: infiltracién de las paredes
vasculares, disfuncién autonémica o hipovolemia’.
El fracaso renal agudo o la insuficiencia renal rapi-
damente progresiva son formas poco frecuentes de
presentacion, menos del 5%?, que suele estar pro-
vocado por hipoperfusién, necrosis tubular aguda,
rinén de mieloma, nefritis tubulointersticial aguda,
intervenciones quirtrgicas y trombosis de vena
renal. Aunque algunos autores han descrito casos
de amiloidosis glomerular con proliferacién extra-
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Fig. 1.—A) Depdsitos mesangiales y vasculares de material hialino (Tricrémico de Masson, 50x). B) Tincién Rojo Congo positiva en
los glomérulos y en arteriola preglomerular (30x). C) Depdsitos de cadenas A en mesangio y paredes capilares (50x). D) Depdsitos

en la pared capilar (50x)

capilar sobreafiadida8, en nuestro caso no hemos
apreciado esta complicacion ni otras de las posi-
bles causas mencionadas. Por tanto, la causa del
deterioro renal en nuestro paciente la atribuimos a
la progresion incontrolada de los depésitos de ami-
loide ya que en la histologia hemos encontrado de-
pésitos masivos de cadenas ligeras A y moderados
cambios en el tdbulo distal, si bien no podemos
descartar un cierto grado de hipoperfusién renal
por hipovolemia y disminucién del gasto cardiaco.
Segarra y cols.? han descrito la aparicion de insufi-
ciencia renal aguda secundaria al depdsito acelera-
do de proteinas amiloideas en los glomérulos,
vasos y espacio tubulointersticial. El pronéstico de
l[a A-AL es malo, especialmente si hay afectacion
cardiaca'®>, como también hemos apreciado en
nuestro caso. En resumen, la A-AL puede debutar
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como una insuficiencia renal rapidamente progresi-
va, provocada por el depésito masivo e incontrola-
do de material amiloide en todas las estructuras re-
nales, lo que unido a la afectacién miocardica
conlleva un mal pronéstico a corto plazo.
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