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Amiloidosis. Problematica de su clasificacion

. UBEDA ARANDA.

Servicio de Nefrologia. Hospital Central de la Cruz Roja.

Madrid.

Desde la descripcién inicial del amiloide hecha por
Rokitansky en 1842, hemos asistido a diversos inten-
tos de clasificacion de la amiloidosis, basados en
criterios clinicos y morfolégicos, sin haber conse-
guido una integracion de todas las formas, debido a
la presencia de algunas que no eran equiparables
bajo aspectos clinicos y de distribuciéon en los distin-
tos 6rganos. Todo ello venia propiciado por el des-
conocimiento de lo que en realidad era el amiloide,
del que Virchow creia tenia naturaleza polisacarida y
por la ignorancia de sus mecanismos de formacion.

Ya en el siglo XIX se puso en evidencia la asocia-
cion entre amiloidosis y enfermedad inflamatoria
cronica, definiéndose la forma secundaria '. Poco
tiempo después se introdujo el término de primaria
2, que incluye los casos en que el deposito de sus-
tancia amiloide no se asocia a ningun otro proceso.
Aparte del criterio clinico, se atribuye una distribu-
cién bastante tipica en cada una de las dos formas y
" asi, la secundaria se localiza sobre todo en los 6rga-
nos parenquimatosos mientras que la primaria afec-
taria a las estructuras mesengquimales. Con ello se
plantea el problema de la amiloidosis que aparece
en el mielema multiple, secundaria a nivel clinico

pero con una distribucion morfolégica tipica de la
primaria, por lo que la mayoria de autores la han
separado en una tercera categoria.

En 1959, Missmahl introduce una clasificacion pu-
ramente anatomopatologica, basada en la preferen-
cia del amiloide por las fibras de reticulina unas
veces y por las de colagena en otras, dominando la
nefropatia la primera y la cardiopatia y/o neuropatia
en la segunda, con lo que se aproximan a las formas
secundaria y primaria respectivamente, anterior-
mente definidas 3.

Ya en la década de los 60 comienzan a aparecer
revisiones clinico-patologicas que ponen en tela de
juicio el predominio de la lesién en unos 6rganos u
otros, segun sea una forma primaria o secundaria y
que posteriormente ha sido confirmado por otros
autores, dificultando la diferenciacién bajo criterios
clinicos 4. .

Con el desarrollo de la microscopia electrénica, se
demuestra que el 90 % de los depdsitos de amiloide
estan formados por un componente fibrilar protéico
y con ello, se abre una época de estudios fisico-
quimicos para descifrar 1a naturaleza de estas fibri-
llas. Asi se llega a definir que estas estructuras fibri-

TABLA |

CLASIFICACION DE LA AMILOIDOSIS

1. AMILOIDOSIS SISTEMICA ADQUIRIDA

A. Con discrasias inmunociticas:

— mieloma multiple

— agammaglobulinemia.

B. Amiloidosis sistémica reactiva:
— con procesos infecciosos cronicos o recurrentes.
— con procesos inflamatorios cronicos.
— con enfermedades tumaorales.

C. Amiloidosis sistémica heredofamiliar:

— formas neuropaticas.

— formas no neuropdticas: fiebre mediterranea familiar.

2. AMILOIDOSIS LIMITADA A ALGUN ORGANO

3. DEPOSITOS LOCALIZADOS DE AMILOIDE
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lares son cadenas de polipéptidos y que existen
componentes séricos relacionados quimica o antigé-
nicamente con aquellas. En el Simposium Internacio-
nal sobre Amiloidosis celebrado en 1979, se propone
una nomenclatura unitaria: las fibras de amiloide
compuestas por una serie de aminoacidos idénticos
a los de las cadenas ligeras de las inmunoglobuli-
nas, se denominan AL y las que estan formadas por
una proteina A, se les llama AA; las proteinas séri-
cas relacionadas con ellas son las cadenas ligeras en
el amiloide AL y la SAA, que tiene una motilidad
electroforética o« | — o , y de la que se ha podido
aislar una subunidad de menor peso molecular
(SAAL), demostrando por andlisis secuencial que en
su composicién de aminoéacidos es idéntica a la pro-
teina fibrilar AA. Actualmente estéa claro que existen
distintos subtipos de proteina SAA circulantes, y lo
que parece es que la produccién de las diferentes
especies y su capacidad de formar amiloide depende
de la naturaleza del estimulo amiloidogénico y del
ambiente genético del paciente. Ademas de la es-
tructura fibrilar, el amiloide contiene un componente
fijo denominado P, idéntico a una glicoproteina
constituyente normal del plasma. '

De acuerdo con estos conceptos quimicos y aso-
ciando ademas las caracteristicas clinico-patolégicas,
Glenner 5 ha propuesto una clasificacién evidente-
mente ventajosa en relacion a las previas, por ser
mucho mas integral, conservando la simplicidad re-
comendable para cualquier esquema nosolégico.
{Tabla ). Sélo consideraremos la forma sistémica
adquirida y destacamos que en las discrasias inmu-
nociticas, que incluyen la primaria clasica y la aso-
ciada a mieloma, predominan las fibrillas AL. La sis-
temica reactiva, equiparable a la tradicionalmente
conocida como secundaria, esta formada sobre todo
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por fibrillas AA y de las formas heredofamiliares,
solo en la fiebre mediterranea familiar esta caracteri-
zado el componente fibrilar como AA.

Wright en 1977 introduce la técnica del permanga-
nato potasico %, como método histoquimico basado
en la pérdida de la afinidad del amiloide por el rojo
Congo tras la incubacion con este producto, en el
caso de amiloidosis secundaria, mayoritariamente
formada por fibrillas AA. Con ello, nos permite la
definicién del tipo de componente protéico fibrilar
en los distintos casos, salvando el obstaculo de unas
técnicas quimicas no asequibles mas que en am-
bientes muy limitados. Parece demostrada su fiabili-
dad en el caso de la amiloidosis secundaria, siempre
permanganato potasico sensible, mientras que en la
forma primaria es menos especifica ya que en un
porcentaje no despreciable puede desaparecer la afi-
nidad por el rojo Congo 7. A pesar de estas limitacio-
nes y mientras siga en tinieblas los mecanismos
fisiopatogénicos de la formacion del amiloide, esta
técnica parece Gtil y simple como un dato mas, junto
a la clinica y a la anatomia patologica, para poder
encuadrar cada caso en alguno de los grupos de la
clasificacion de la amiloidosis.
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