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Resumen

Amiloidosis es el término utilizado para referirse al depdsito
tisular de proteinas que adoptan una disposicion "Beta-plegada”
resistentes a la degradacién. Comparten caracteristicas morfoldgicas,
tintoriales y ultraestructurales similares. El 95%, del material es
fibra amiloide y el 5% es componente "P"y otras glucoproteinas. Se
conocen 23 tipos de proteinas diferentes que pueden formar fibrillas
de amiloide y conducen a situaciones clinicas diversas con afectacidn
de visceras, vasos y tejido conectivo con resultados dramaticos.

El compromiso renal implica proteinuria en el 80% de los
casos, en el 50% de rango nefrético e incluso proteinuria masiva.

A continuacidon presentamos un caso diagnosticado de
enfermedad inflamatoria intestinal, que posteriormente debutd con
proteinuria masiva por amiloidosis secundaria y deterioro de funcion
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renal, motivo de su entrada en hemodialisis y tras no control de dicha
proteinuria requirié de embolizaciéon de arterias renales, con buen
control posterior.

Palabras clave: enfermedad de Crohn, sindrome nefrético,
proteinuria.

Abstract

Amyloidosis is the term used to refer to the tissue deposit
of proteins that adopt a "Beta-folded" disposition resistant to
degradation. They share similar morphological, dye and ultrastructural
characteristics. 95% of the material is amyloid fiber and 5% is "P"
component and other glycoproteins. There are 23 different types of
proteins that can form amyloid fibrils and lead to different clinical
situations, with involvement of viscera, vessels and connective tissue
with dramatic results.

Renal involvement involves proteinuria in 80% of cases, in
. . . inuria.
50% of nephrotic range and even massive proteinuria

Here we present the case of a patient with inflammatory
bowel disease, who subsequently developed massive proteinuria due
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to secondary amyloidosis and deterioration of renal function, the
reason for his entry into hemodialysis and after not controlling said
proteinuria required embolization of renal arteries, with good control
later.

Crohn's
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Introduccion

La amiloidosis renal ademas de debutar con la existencia de
proteinuria, presenta signos de enfermedad renal crénica progresiva
si los depdsitos son vasculares. La presencia de depdsitos tubulares
pueden originar acidosis tubular renal tipo 1, diabetes insipida
nefrogénica, o sindrome de Fanconi. La afectacion glomerular se
caracteriza por depdsito de amiloide a nivel mesangial y capilar,
formando nédulos mas prominentes en polo vascular.

Describimos el caso de paciente con enfermedad de Crohn
que tras afios de enfermedad debutd con amiloidosis secundaria,
constatandose depdsitos a nivel renal tras biopsia renal por la
persistencia de proteinuria masiva y fallo renal, motivo de su entrada
en técnicas de sustitucién renal y que fue necesario para el control la
embolizacidn selectiva de arterias renales.

Caso clinico

Mujer de 41 afios con antecedentes de enfermedad de
Crohn de mas de diez afios de evolucién, remitida desde hospital
comarcal por proteinuria detectada 6 meses antes, presentando
a su ingreso sindrome nefrético completo, proteinuria de 12 g/24
horas y creatinina de 0,6 mg/dL. Habia recibido tratamiento con
adalimumab (intolerancia a infliximab) por antecedentes de su
enfermedad inflamatoria intestinal. Los pardmetros generales de
autoinmunidad fueron negativos. Se realizé biopsia renal, en la que
se describen cilindro renal con cinco glomérulos que presentan
depdsito irregular de sustancia amiloide (rojo congo+), birrefringencia
verde manzana con luz polarizada, diagnosticdndose de amiloidosis
AA 22 3 enfermedad Crohn . Se asocid al tratamiento
corticoides, mofetil micofenolato y diuréticos, con una respuesta
inicial politrica, sin llegar a remitir dicho sindrome. En los seis meses
siguientes persistio el sindrome nefrético masivo (proteinas totales
3 gr/dL, albumina <1 gr/dL y proteinuria de 29 gr/24 horas), con
deterioro progresivo de funcidn renal, por lo que se inicia hemodialisis.
Se realiza fistula arterio venosa a nivel radio-cefdlico izquierdo y
posteriormente himero-cefalica, ambas trombosadas, por lo que se
implanta catéter tunelizado yugular derecho. Al mes reingresa con
afectacién general y parametros de desnutricion grave (proteinas
totales 3,1 g/dL, albdmina inferior 0,9 g/L) pero permaneciendo
estable en relacion a su enfermedad de Crohn. Dado que mantiene
diuresis superior a 2 L/24 horas se cuantifica proteinuria entre los
24-29 g/24 horas, proponiéndose embolizacion selectiva de ambas
arterias renales, quedando la paciente en anuria. Tres dias después
del procedimiento se objetiva recuperacion progresiva de proteinas
plasmaticas . Dos meses después la paciente reingresa con
cuadro de dolor lumbaryfiebre, diagnosticandose de espondilodiscitis

L5-S1. Valorada por neurocirugia se indicoé tratamiento conservador
con antibioterapia intradidlisis. Un mes mas tarde debuta con
fiebre y dolor lumbar, detectandose en TAC un absceso presacro;
(espondilodiscitis vs. absceso presacro por fistulizacion intestinal). La
paciente desarrollé un shock séptico y fue exitus.

Amiloidosis renal. Material eosinofilico hialinizado en glomérulos,
vasos e intersticio.

Al alt:
Al Ingreso Tras embolizar ‘a 2 .
hospitalaria
Proteina plasmatica
3 3,7 5,3
(gr/dl)
Albumina
<1 1,5 34
(gr/dL)
Proteinuria (gr/L) en 29 Anuria Anuria

orina 24 horas
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Discusion

A nivel renal la mas frecuente es la amiloidosis primaria
(AL), caracterizada por depdsito de cadenas ligeras Kappa o Lambda
de inmunoglobulinas, denomindndose gammapatias de significado
renal. Su etiologia es la proliferacién clénica anormal de dichas
inmunoglobulinas. La amiloidosis secundaria (AA) se caracteriza por
depdsito amiloide “A” asi como en algunas formas de amiloidosis
hereditarias. Su etiopatogenia es secundaria a enfermedades crdnicas
inflamatorias (artritis reumatoide, espondiloartropatias, enfermedad
inflamatoria intestinal, infecciones crénicas o sindromes de fiebre
periddica heredofamiliar). En una minoria de pacientes es idiopatica o
por neoplasias'*.

La enfermedad de Crohn puede generar una amiloidosis
renal con una frecuencia entre 0,5% y 8% de los casos, tras una
evolucion de 3 a 15 afios, siendo la presencia de sindrome nefrdtico un
dato ominoso®. En nuestra paciente, desde los sintomas abdominales
hasta la deteccidon de proteinuria transcurren 11 afios. Una vez que
se desarrolla el sindrome nefrético, la evolucion hacia la insuficiencia
renal terminal es de unos seis meses, destacando en nuestro caso la
persistencia de proteinuria masiva, ain habiendo iniciado programa
de hemodiilisis.

La embolizacién terapéutica selectiva de arterias renales
es una opcién de tratamiento para pacientes con enfermedad renal
terminal y proteinuria masiva en pacientes en edad pediatrica,
especialmente antes de un trasplante renal®’. Es una indicacidn rara,
de ahi la excepcionalidad del caso, con una evolucidon dramatica.
Otras indicaciones de la embolizacion son la hematuria, tumores
renales, cierre de fistulas arteriovenosas o control de hipertension
renovascular. Puede ser alternativa o coadyuvante al tratamiento
quirurgico. Es un procedimiento seguro cuyas complicaciones son
el sindrome postembolizacion (dolor, fiebre, vomito), sepsis o las
inherentes a la arteriografia: hematomas, trombosis o infeccion; se ha
informado menos morbimortalidad que la asociada a la nefrectomia
(87% vy 3-11,7%, respectivamente)®. El prondstico para los que
requieren dialisis no es bueno, con una supervivencia del 50% a los
dos afios.

El tratamiento de la amiloidosis AL, se basa en regimenes
con bortezomib, melphalan o ciclofosfamida mas metilprednisolona.
En la amiloidosis AA, es tratar el proceso primario. Actualmente se
han incorporado anticuerpos monoclonales (adalimumab, infliximab,
tocilizumab)®.
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