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RESUMEN

La amiloidosis secundaria (AA) es consecuencia de gran variedad de procesos
inflamatorios crénicos y la mayoria de las remisiones se producen al tratar la en-
fermedad de base, siendo poco frecuente la resolucion espontanea. Presentamos
el caso de una mujer de 61 anos con antecedentes de tuberculosis pulmonar en
la juventud, que desarrolla, coincidiendo con cuadro catarral, un sindrome ne-
frético secundario a amiloidosis AA, que remite espontineamente, y que recurre
de nuevo en el curso de una neumonia, regresando de nuevo espontaneamente,
hasta la actualidad.
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RECURRENCE AND SPONTANEOUS REMISSION OF NEPHROTIC SYNDROME
IN RENAL SECONDARY AMYLOIDOSIS

SUMMARY

Secondary systemic amyloidosis (AA) occurs in association with chronic in-
flammatory disorders and chronic infections. Regression can occur after thera-
peutically induced remission of the underlying disease; spontaneous remissions
has been reported infrequently. We report a 61 year-old woman, with antecedent
pulmonary tuberculosis, who developed a nephrotic syndrome at the time of a
respiratory infection. Renal biopsy showed secondary amyloidosis. Remission in
the nephrotic syndrome appeared spontaneous, but it recurred in the course of
pneumonia, and had a second spontaneous remision a maintained at present.
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REMISION ESPONTANEA Y AMILOIDOSIS SECUNDARIA

INTRODUCCION

La amiloidosis constituye una enfermedad carac-
terizada por el depésito extracelular de proteinas fi-
brilares, llamadas amiloide. Existen varios tipos: ami-
loidosis primaria (AL), y amiloidosis secundaria
(AA)"2, B-2 microglobulina en la amiloidosis aso-
ciada a dialisis, entre otras.

La amiloidosis AA, es consecuencia de una gran
variedad de procesos inflamatorios crénicos: tuber-
culosis pulmonar, artritis reumatoide, espondilitis an-
quilopoyética, etc.%3. No existe tratamiento especi-
fico, y la mayoria de las remisiones del sindrome
nefrético secundarios a la amiloidosis AA se produ-
cen al tratar la enfermedad de base?*, siendo poco
frecuente la resolucion espontanea del mismo.

Presentamos el caso de una mujer de 61 afos,
con tuberculosis pulmonar en la juventud, con de-
sarrollo de dos episodios de sindrome nefrético (SN)
coincidiendo con procesos infecciosos, comproban-
do en el estudio histolégico renal una amiloidosis
AA, y observandose remisién espontanea posterior
tras la curacién de los mismos.

CASO CLINICO

Mujer de 61 afos, con antecedentes personales de
tuberculosis pulmonar a los 18 afios, que inicial-
mente no fue correctamente tratada, reactivandose
posteriormente, momento en el que completé el tra-
tamiento adecuado, con alteracion ventilatoria obs-
tructiva severa, bocio difuso con hipotiroidismo sub-
clinico, que es remitida a la consulta externa de
nefrologia en agosto de 1998, por presentar, coinci-
diendo con cuadro catarral, tratado con amoxicili-
na-clavulanico, edemas generalizados. Exploracion
fisica: consciente y orientada, normocoloreada, afe-
bril, tension arterial: 130/70, frecuencia cardiaca: 80
latidos por minuto, auscultacién cardiaca: normal,
auscultacion pulmonar: sibilancias aisladas bilate-
rales, con hipoventilacién generalizada, abdomen:
normal, y miembros inferiores: edemas con févea
hasta rafz de los miembros. En la analitica: hemo-
grama: normal, sodio: 142 mEq/l, potasio: 4,3 mEq/I,
urea: 0,45 g/l, creatinina 0,8 mg/dl, CO,: 30 mEq/I,
proteinuria: 3,8 g/24 horas, colesterol total: 316
mg/dl, proteinas totales: 5,5 g/dl, albimina plasma-
tica: 2,9 g/dl, acido urico: 6,6 mg/dl, GPT, GOT,
GGT, LDH, fosfatasa alcalina, glucosa, calcio, fés-
foro y bilirrubina dentro de la normalidad. Coagu-
lacién normal. Proteinograma en sangre: alblmina
49,3%, alfa-1: 10,1%, alfa-2: 13,4%, beta: 13,2%,
gamma: 14,1%. 1gG, IgA, IgM, C; y C, normales.
ANA, ANCA vy factor reumatoide negativos. En la ra-

diografia de térax presenta pérdida de parénquima
pulmonar izquierdo y lébulo superior derecho, pleu-
ritis residual y calcificaciones pleurales. En la eco-
grafia renal se observan rifiones de tamano y mor-
fologia normal, ecogenicidad normal, conservando
la diferenciacion cértico-medular, con parénquima
ligeramente adelgazado. Doppler: normal. Biopsia
renal: se identifican 13 glomérulos, 4 de ellos con
esclerosis global del ovillo capilar. En los gloméru-
los conservados se observa un aumento de los ejes
mesangiales debido a la existencia del depésito de
una sustancia eosinéfila, acompanada de una ligera
hipercelularidad mesangial. Existe acentuacién del
patron lobular de algunos glomérulos, y las paredes
de los capilares en general se encuentran libres. A
nivel del intersticio y fundamentalmente en las zonas
medulares se observa una extensa atrofia tubular, se-
cundaria al depésito a nivel intersticial de una sus-
tancia también eosindfila ligeramente PAS positiva,
que sustituye las estructuras normales del rifién. Esta
sustancia se observa también depositada en la pared
de los pequeiios vasos. Con las técnicas de Rojo
Congo se comprueba que la sustancia depositada a
nivel de intersticio, vasos y nivel glomerular mues-
tra birrefringencia verde manzana bajo luz polariza-
da con el Rojo Congo. Con la técnica de perman-
ganato potasico la positividad aparece en el 100%
de las zonas observadas. Inmunofluorescencia: el es-
tudio con todos los antisueros (IgA, I1gG, IgM, C3,
C1q, fibrindgeno, cadenas ligeras Kappa y Lambda)
ha sido negativo. No se hizo inmunofluorescencia
con suero antiproteina AA. Diagnéstico: amiloidosis
tipo AA. Biopsia rectal: mucosa de intestino grueso
con amiloidosis sensible al permanganato. Ecocar-
diograma: sin alteraciones.

Durante el seguimiento, la paciente ha presenta-
do espontaneamente una desapariciéon de su SN,
tanto clinico, como bioquimico, con disminucién
paulatina de la proteinuria que en abril del 99 era
negativa (tabla 1), permaneciendo negativa hasta di-
ciembre de 2000, momento en que la paciente in-
gresa por neumonia en |6bulo inferior derecho, ob-
servandose de nuevo la presencia de SN clinico y
bioquimico, con edemas generalizados, proteinuria:
10,2 g/24 horas, albimina plasmatica 2,9 g/dl, co-
lesterol total 300 mg/dl. Tras la curacién la neumo-
nia, con cefotaxima, se negativizé la proteinuria,
desde febrero de 2001, hasta la actualidad, presen-
tando en todo momento funcién renal normal.

DISCUSION

La amiloidosis se define por el depédsito extrace-
lular de proteinas de caracteristicas fibrilares beta
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Tabla I. Evolucion analitica

Fecha Proteinuria (g/dia) Creatinina (mg/dl) Albtimina (g/dl) Colesterol (mg/dl) Observaciones
Agosto 98 3,8 0,8 2,9 316 Biopsia renal
Septiembre 98 0,76 0,9 3,5 312

Abril 99 0,23 0,9 3,8 118

Noviembre 99 0,02 0,8 3,9 262

Julio 00 0,2 1 4 220

Diciembre 00 10,2 1,2 2,9 300 Neumonia
Febrero 01 0,4 1 3,5 245

Diciembre 01 0,3 0,9 3,9 240

plegadas e insolubles' 2. Estas proteinas comparten
la propiedad de unirse a la proteina sérica P (SAP),
que se deposita en los tejidos con una notable es-
tabilidad, dando lugar a las distintas manifestaciones
clinicas. Tiene la capacidad de tefiirse con Rojo
Congo vy tioflavina T y adopta una disposicion fibri-
lar en el microscopio electrénico’. Existen varios
tipos: amiloidosis primaria (AL): donde el depésito
es secundario a fragmentos de cadenas ligeras mo-
noclonales, su prondstico es malo y no tiene tra-
tamiento especifico. Amiloidosis secundaria (AA):
consecuencia de gran cantidad de procesos infla-
matorios crénicos. La inflamacién crénica conduce
a un aumento de la sintesis por el higado de prote-
ina amiloide sérica (SAA), que es degradada por los
macroéfagos circulantes en un fragmento que se de-
posita en los tejidos®.

En numerosas ocasiones se han descrito remisio-
nes clinicas del SN por amiloidosis renal secunda-
ria (AA), al realizar el tratamiento de la enfermedad
de base: la artritis reumatoide con prednisona y me-
trotexate” o prednisona y ciclofosfamida?®; la arteri-
tis de Takayasu con dimetilsulfoxido®; carcinoma
renal con nefrectomia'®, amiloidosis secundaria a
psoriasis con colchicina'; regresion clinica e histo-
l6gica de amiloidosis renal secundaria a espondili-
tis anquilopoyética al ser tratado con colchicina'?,
o remision de amiloidosis secundaria a tuberculosis
pulmonar tras tratamiento tuberculostatico'?; remi-
sion y prevencion del desarrollo de amiloidosis se-
cundaria en la fiebre mediterranea familiar al ser tra-
tada con colchicina*, o el caso poco comin de
amiloidosis secundaria pielonefritis granulomatosa
que su tratamiento consistiria en la nefrectomia';
sin embargo regresiones espontaneas han sido pu-
blicadas en escasas ocasiones.

J. Michael y cols.' describen dos casos de re-
misién espontanea al afo y dos afos del diagnos-
tico respectivamente de SN por amiloidosis renal
secundaria a tuberculosis pulmonar, aunque reapa-
rece en ambos pacientes a los dos y cinco afos
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respectivamente, precisando finalmente dialisis.
Steven H. Dikman y cols.'®, presentan el caso de
un nifio de 10 afios con quemaduras en el 30-40%
de su cuerpo, con amiloidosis sistémica secunda-
ria, demuestran la regresiéon del sindrome nefréti-
co a los tres afos, y la desaparicién a nivel glo-
merular de la amiloidosis renal a los seis afios
(demostrado con la realizaciéon de cuatro biopsias
renales seriadas, a los dieciséis meses, dos afnos,
tres anos y seis afios después de las quemaduras).
Lowenstein y cols.'”, presentan dos casos de remi-
sion del sindrome nefrético, y la desaparicion de
la proteinuria, a pesar de persistir la amiloidosis
histolégicamente documentada en la biopsia renal;
en un caso la amiloidosis era secundaria a endo-
carditis de la valvula tricispide con abscesos pul-
monares, en el otro era secundaria a tuberculo-
sis pulmonar, con bronquiectasias supurativas. En
ambos regresa el SN al tratar las infecciones simi-
lar a nuestro caso.

Nuestro caso presenta una amiloidosis renal se-
cundaria probablemente a tuberculosis pulmonar,
que presenta sindrome nefrético aparentemente en
relacién con infecciones respiratorias y que remite
al curarse las mismas, a pesar de que probablemente
persistir a nivel histolégico renal, debido a la recu-
rrencia del mismo tras la neumonia. Desconocemos
el mecanismo por el que las infecciones respirato-
rias desencadenan el sindrome nefrético, pero debi-
do a la relacion causa-efecto que parece existir, es
muy importante la profilaxis y el tratamiento precoz
de las infecciones respiratorias para evitar nuevos
episodios de sindrome nefrético.
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