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Remisión  completa  de  síndrome  nefrótico en  mujer con

amiloidosis renal por fiebre  mediterránea  familiar

Complete  remission  of  nephrotic  syndrome  in  a  woman  with  renal
amyloidosis  due  to  familial  mediterranean  fever

Sr.  Director:

La insuficiencia renal crónica por amiloidosis AA, es una de las
principales complicaciones de la fiebre mediterránea familiar
(FMF)1. En el año 2009, en la Revista Nefrología, presentá-
bamos el caso de una mujer  de 38 años, de origen armenio,
con un síndrome nefrótico severo debido a una amiloidosis
AA como forma de debut de  la FMF  (con presencia de muta-
ciones M680I y  M694V en heterocigosis en el gen MEFV). Por
la severidad de la proteinuria al diagnóstico, el deterioro de
función renal, así como la intolerancia a  fármacos antiprotei-
núricos, nos llevó a  instaurar un tratamiento con colchicina,
a dosis de 0,5 mg/8 h/día e infliximab a  dosis de 5 mg/kg iv, de
forma basal, a  las 2 semanas y, posteriormente, cada 2 meses.
En el seguimiento clínico realizado en el primer año de trata-
miento, para evaluar la respuesta a  este, comunicábamos una
remisión parcial: mejoría clínica y  de función renal, pero con
persistencia de proteinuria nefrótica2.

En esta comunicación damos a  conocer la evolución a
medio plazo. En  los  6 años siguientes, la paciente ha per-
manecido asintomática sin presentar nuevos episodios de
descompensación hidrópica ni ingresos hospitalarios. En la
tabla 1 se expone tanto la evolución analítica como el tra-
tamiento seguido. A  partir del segundo año de tratamiento,
la colchicina se ha mantenido de forma continuada a  dosis
de 1 mg/día. Y ante la disminución progresiva de la proteinu-
ria, la dosis de infliximab se fue  espaciando cada vez más  a
intervalos de 4-6 meses, suspendiéndose definitivamente este
tratamiento en el año 2011.

La terapia combinada con colchicina e infliximab, en la
fase aguda del diagnóstico de la amiloidosis AA por FMF,
logró una mejoría clínica y  de función renal, pero persistencia
de proteinuria nefrótica. El  seguimiento posterior nos obliga
a modificar nuestras conclusiones iniciales: se mantiene la
mejoría clínica, sin nuevas descompensaciones hidrópicas,
todo ello, en el contexto de una desaparición de  la proteinuria.

El tratamiento con colchicina es efectivo en prevenir ami-
loidosis en pacientes armenios con FMF3. En  los casos de
intolerancia o resistencia a  esta, los agentes anti-TNF pueden
ser efectivos para tratar a  estos pacientes, así como para el
control de síntomas asociados a  la FMF4,5. En nuestro caso,
dada la severidad inicial del síndrome nefrótico unido a  los
hallazgos de amiloide AA en parénquima renal, la presen-
cia de la mutación M694V asociada a  los casos más  graves se
decidió una terapia combinada, con respuesta parcial en el pri-
mer  año y posteriormente completa mantenida en el tiempo.
Quizás este tratamiento combinado, al  evitar la aparición de
nuevos episodios autoinflamatorios asociados a  la FMF, evita-
ría que se depositara más  amiloide en el tejido renal y, además,
una regresión progresiva del acumulado, que, en este caso, no
podemos confirmar, al carecer de nueva histología, aunque la
clínica puede sugerirlo, al haberse logrado una desaparición
de la  proteinuria. Respecto a  este hecho, en la literatura Kut-
lugün et al., también describen 2 casos de remisión completa
del síndrome nefrótico con colchicina 1,5 mg/día, mantenido
por un periodo de cerca de 30 años6.

En  conclusión, la principal complicación renal (insuficien-
cia renal crónica) asociada a  la amiloidosis AA por FMF,
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Tabla 1 – Evolución analítica y tratamientos utilizados

podría evitarse a través de una desaparición de la proteinu-
ria, lo cual podría conseguirse con una terapia intensiva inicial
combinada (colchicina + anti-TNF) y, posteriormente de man-
tenimiento con colchicina.
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