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Objetivos Docentes

» Revisar las distintas formas de amiloidosis.
* Describir los hallazgos por imagen de la afectacion de distintos 6rganos y sistemas.
» Presentar distintos casos clinicos de nuestro servicio con diversas afecataciones.

Revision del tema

INTRODUCCION

La amiloidosis es un término general que se refiere a un conjunto de enfermedades causadas por el
deposito extracelular de fibrillas de amiloide en los tejidos.

Estas fibrillas son el resultado del plegado y ensamblaje andmalo de proteinas que se encuentran
normalmente en el cuerpo. Estas proteinas mal ensambladas son resistentes a la degradacion por los
macréfagos, lo que provoca su deposito en los drganos y secundariamente el fallo de éstos.

El amplio espectro clinico de la amiloidosis es consecuencia por tanto del tipo de proteina implicada, de
la localizacion de los depositos y de la cuantia de éstos.

CLASIFICACION

Previamente al conocimiento bioquimico de los depositos amiloideos, esta patologia se clasificaba en
amiloidosis secundaria o primaria, segun el conocimiento o no de una causa subyacente. Hoy en dia no
se recomienda usar esta nomenclatura, sino la basada en la proteina fibrilar depositada, ya que €sta
aporta mas informacion acerca de la etiologia, el cuadro clinico y el tratamiento a seguir.

Siguiendo esta ultima clasificacion, recomendada por la OMS y la Sociedad Internacional de
Amiloidosis (ISA), la amiloidosis abarca hasta 31 sindromes diferentes (Tbl. 1). Estos se nombran con la
letra A seguida de una abreviatura que denomina el amiloide implicado.
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Las amiloidosis més relevantes clinicamente son la AL (cadenas ligeras), AA (amiloide sérico A), ATTR
(proteina de transporte transtirretina) y la AB2M (beta 2- microglobulina).

¢ Amiloidosis AL

Anteriormente era conocida como “amiloidosis primaria” y “amiloidosis asociada al mieloma multiple”.
Su precursor, la proteina fibrilar AL, surge del catabolismo anormal de cadenas ligeras de
inmunoglobulinas producidas por una poblacion clonal de células plasmaticas.

Ocurre en pacientes con una discrasia de células plasmaticas subyacente (gammapatia monoclonal de
significado incierto, mieloma multiple o macroglobulinemia de Waldernstrom).

El acimulo de esta proteina puede provocar amiloidosis tanto localizada como sistémica, pudiendo
ocurrir en cualquier 6rgano salvo el SNC.

* Amiloidosis AA

Se trata de la previamente conocida como “amiloidosis secundaria”. La proteina responsable de los
depositos, el amiloide sérico A es un reactante de fase aguda producido por el higado. Varios trastornos
inflamatorios, infecciosos e incluso alguno tumoral pueden causar una elevacion de esta proteina en
pacientes sin amiloidosis, pero en un subgrupo de ellos puede llegar a ocurrir una acumulacion que
conduce a amiloidosis sistémica. Suele afectar a rindn, higado y bazo.
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* Amiloidosis ATTR

La transtirretina (TTR) es una proteina de transporte sintetizada en el higado y en los plexos coroideos y
puede depositarse su forma normal o mutada, dando lugar a las variante "wild" o a la variante
hereditaria.

- Variante "wild": El deposito de transtirretina no mutada ocurre en el miocardio de personas mayores de
70 anos, concretamente en los ventriculos. Anteriormente era conocida como “amiloidosis cardiaca
senil”. Ocurre hasta en un 25% de los mayores de 90 afios y puede ser asintomatica o causar
insuficiencia cardiaca o arritmias.

- Variante hereditaria: Los depdsitos amiloideos de TTR mutada son heredados de forma autosomica
dominante con una penetrancia variable. Existen mas de 100 mutaciones conocidas, las mas comunes
son la Val30Met (comun en Portugal, Japon y Suecia, conocida previamente como “Enfermedad de
Andrade” y la Val122lle (mas prevalente en afroamericanos). Los depositos de TTR mutada ocurren
principalmente en los nervios periféricos (por lo que también es conocida como “polineuropatia
amiloidea familiar™), el corazon, el tracto gastrointestinal y el humor vitreo.

* Amiloidosis p2-microglobulina

Esta proteina es un componente del complejo mayor de histocompatibilidad (MHC). En condiciones
normales, la f2-microglobulina es eliminada por los tibulos proximales del rifion, pero en casos de
disminucion del aclaramiento renal se puede acumular hasta 60 veces su valor normal, depositindose en
los tejidos.

Esto ocurre sobre todo en pacientes en didlisis, ya que las membranas que existen en la actualidad no
retiran la proteina de la circulacion, aunque puede ocurrir en ocasiones en pacientes con insuficiencia
renal no dializados. Este subtipo de amiloidosis es por tanto conocida como “amiloidosis asociada a la
dialisis”.

La B2-microglobulina se deposita tipicamente en el sistema osteoarticular, causando sindrome del tinel
carpiano, artropatia, quistes 0seos y fracturas.

También puede afectar el corazon, el tracto gastrointestinal, el higado, los pulmones, la prostata, las
suprarrenales y la lengua.
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DIAGNOSTICO

Solo es posible hacer el diagndstico de amiloidosis mediante biopsia, aunque se sospeche clinicamente o
por imagen.

El material puede extraerse del érgano implicado en el cuadro clinico (p.ej. rifidn, intestino), pero si la
biopsia de éste es demasiado cruenta (p. €j. miocardio), la muestra se obtendra de otro tejido como la
grasa subcutanea abdominal, las glandulas salivares menores o la mucosa rectal, cominmente afectas en
amiloidosis sistémicas. En el caso de amiloidosis localizadas serd necesaria la biopsia del 6érgano o tejido
afectados.

El diagndstico anatomopatoldgico de amiloidosis se hace tras observar birrefrigencia verde, amarilla o
naranja bajo el microscopio de luz polarizada de la muestra tefiida con rojo Congo. Sin embargo, hoy en
dia, esto no es suficiente. Es necesaria la determinacion del tipo de proteina implicada mediante
inmunihistoquimica, determinacion de la secuencia de aminoéacidos o espectrometria de masas para
conocer el subtipo concreto de amiloidosis al que nos enfrentamos.

MANIFESTACIONES CLiNICAS Y EN IMAGEN

MANIFESTACIONES TORACICAS

» Amiloidosis pulmonar

Se han descrito tres patrones (Tbl. 3): la forma nodular, la difusa o alveolar septal y la
laringo-traqueo-bronquial, estas dos tltimas con peor pronostico que la primera. Los hallazgos
radioldgicos son en general inespecificos.

VARIANTES AMILOIDOSIS NODUWAR DIFUSA Via AEREA
PULMONAR

Epidemiologia

Menar frecusncio Segunda afectocién

Tipo més frecuentemente AL AL AL
asociado

Clinica Asintomdéticos HTP Dependea del nivel de
Insuficienciarespratoia afectocién

Imagen

Diagnéstico diferencial Muy amplio Muy amplio Policondnits recidivante

Tratamiento No susle requerr De la HIPy la nsuficiencia
respratoia

acidiv
Pronéshico Bueno Spv 5% 30-50%
Poor si prosamal

A. Variante nodular

Suele ser asintomatica, en adultos de 50-60 afios y se da mas frecuentemente en amiloidosis localizada al
pulmon.

En CT, puede aparecer como nddulos solitarios o “amiloidomas” (en el 60% de los pacientes) o
multiples, simulando enfermedades desde granulomatosas hasta malignas. Los nédulos pueden presentar
bordes regulares, lobulados, espiculados y ocasionalmente calcificaciones. La cavitacion es rara.
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El pronostico es bueno, las lesiones pueden crecer lentamente en nimero y tamafio, pero raramente se
requiere tratamiento.

CASO 1- Vardn de 75 afios, asintomatico que presenta cardiomegalia y un aumento de densidad
paramediastinico superior derecho en la radiografia de térax. En el TC TAP, nodulo sélido de 2,2 cm cor
bordes espiculados en el segmento apical del LSD, sospechoso de neoplasia. La anatomia patologica de
la lobectomia superior derecha fue linfoma B de tipo marginal, extranodal (MALT) con marcada
diferenciacion plasmocelular y amiloidosis AA secundaria.

B. Variante difusa o alveolar septal

Esta forma de amiloidosis pulmonar es menos comun que la nodular, pero clinicamente mas relevante,
ya que se trata de pacientes sintomaticos que progresan hacia la HTP y la insuficiencia respiratoria. Suele
ocurrir mas frecuentemente que la forma nodular en amiloidosis sistémicas, cuya concurrencia es un
factor de mal pronostico.

En CT se visualiza como micronodulos acompafiados de opacidades reticulares, engrosamiento septal
interlobular y consolidaciones alveolares de predominio basal y periférico. También pueden asociarse
derrames o engrosamientos pleurales y calcificaciones puntiformes.

En los pacientes afectos de Sjogren pueden ocurrir quistes.

El diagnéstico diferencial es muy amplio, incluyendo enfermedades granulomatosas, neumoconiosis y
linfangitis carcinomatosa.

El prondstico de los pacientes afectos de este tipo de amiloidosis pulmonar es malo; las lesiones suelen
empeorar gradualmente, siendo la media de supervivencia de 16 meses.

C. Variante laringo-traqueo-bronquial

Suele ocurrir de forma localizada, afectando sobre todo a hombres de 50-60 afos, que pueden presentar
disnea, tos, sibilantes, hemoptisis y neumonias recurrentes dependiendo de si el patron de afectacion es
proximal (traquea proximal), medio (traquea media-distal) o distal (bronquial).

En TC, se visualiza como un aumento de la atenuacion de las paredes de la via aérea afectada, ya sea
calcificada u osificada, y un estrechamiento largo de la luz.

Se diferencia de la policondritis recidivante o de la traqueobroncopatia osteocondroplastica por la
afectacion de la membrana posterior de la traquea.

Una vez confirmada con biopsia, suele requerir tratamiento, que depende del nivel de afectacion, siendo
la reseccion local endoscdpica el tratamiento estdndar, con una alta tasa de recidivas.
La supervivencia a 5 afos de la amiloidosis de la via aérea es del 30-50%, incluso menor en casos de
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afectacion proximal.

* Amiloidosis mediastinica

Es la tercera forma mas frecuente de afectacion amiloidea toracica, después de la pulmonar nodular y de
la laringotraqueobronquial. Suele verse mas en amiloidosis sistémicas y puede consistir tanto en
multiples adenopatias mediastinicas en una o varias estaciones ganglionares como en un amiloidoma
unico. Las adenopatias pueden presentar calcificaciones de distintos patrones y los sintomas dependeran
de la localizacion de las mismas, siendo frecuentemente asintomaticas.

CASO 2 — Mujer de 80 afios que acude por adenopatias inguinales no dolorosas que se biopsian, con
resultado de amiloidosis AL. A los 3 afios, la paciente comienza con disnea progresiva e insuficiencia
respiratoria, por lo que se realiza un TC TAP, con hallazgos compatibles con afectacion pulmonar y
ganglionar por amiloidosis (Fig. 5, Fig. 6).

Se realiz6 una biopsia de la pleura parietal, demostrando depositos amiloideos intersticiales y
perivasculares. En el siguiente TC de control, se objetivd un aumento del derrame pleural y una
progresion de la afectacion pulmonar. La paciente presentd un empeoramiento clinico progresivo, con
datos de hipertension pulmonar en el ecocardiograma, asi como un patrén pulmonar restrictivo en la
espirometria, falleciendo finalmente a los 5 meses.

* Amiloidosis cardiaca

Es la causa mas frecuente de cardiopatia infiltrativa en nuestro medio y la segunda forma de presentacior
mas frecuente de la amiloidosis AL (el 50% de los pacientes con AL la desarrollan frente al 2% de los
pacientes con amiloidosis AA).

Los depositos de amiloide trastornan la arquitectura miocardica alterando la contractilidad y la relajacion
de los cardiomiocitos, ocasionando una miocardiopatia restrictiva y anomalias en la conduccion que
derivan en insuficiencia cardiaca. Hay que tener en cuenta que existe cierto deposito de amiloide en
pacientes de edad avanzada sin amiloidosis, el cual raramente es clinicamente relevante.

Los pacientes afectos presentaran fatiga inespecifica, debilidad y sintomas similares a los de la
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cardiopatia isquémica, fallo cardiaco y arritmias. Las troponinas séricas pueden elevarse.

El tratamiento se centra en el de la insuficiencia cardiaca y del trastorno de células plasmaticas
subyacente en caso de que exista. También puede realizarse trasplante cardiaco.

El diagnostico de la miocardiopatia amiloidea es importante para el manejo del paciente, ya que el
pronostico de la amiloidosis AL empeora en caso de afectacion cardiaca, con una supervivencia a los 5
afios de menos del 20%.

La mejora en las técnicas de imagen y la posibilidad de hacer biopsias extracardiacas ha disminuido la
necesidad de realizar biopsias miocéardicas para el diagndstico, muy invasivas y dependientes de la
pericia del realizador. La RM presenta una sensibilidad del 94% y una especificidad del 80% para el
diagndstico de amiloidosis cardiaca.

En ecocardiografia, la asociacion de un engrosamiento del VI (septo y pared posterior) y de la pared libre
del VD en ausencia de HTA o HTP infiltracién miocérdica son sugestivas de infiltracién miocardica por
amiloidosis. En fases mas evolucionadas, se vera disfuncion diastolica y reduccion de la fraccion de
eyeccion.

En la RM observaremos cambios morfolégicos, funcionales y en la composicion del tejido. Se realizan
un T1 axial (para descartar patologia pericardica, pleural o mediastinica), eco de gradiente en modo cine
del eje corto, eje largo y cuatro camaras, obtencion del tiempo de inversion del miocardio y un T1
inversion-recuperacion con realce tardio de gadolinio.

Como hallazgos morfoldgicos més tipicos, podremos encontrar cardiomegalia, hipertrofia ventricular
izquierda concéntrica o del septo interventricular.

En cuanto al funcionamiento cardiaco, observaremos al inicio de la enfermedad un patrén restrictivo del
llenado diastdlico y més tardiamente una disminucion de la FE del VI.

Lo mas especifico de la enfermedad es el patron de realce tardio. Los depdsitos de amiloide haran que el
miocardio muestre un patron de captacion tardia que puede ser subendocardica o transmural y a su vez
parcheada o difusa, o incluso combinaciones de éstas. La captacion tipicamente no seguird una
distribucion vascular, lo que lo diferenciara de la cicatriz post-isquemia. Se ha visto que esta captacion
en algunos casos puede ocurrir antes de que los cambios morfoldgicos tengan lugar. También es
frecuente que el deposito de amiloide dificulte la obtencidn del tiempo se inversion del miocardio.
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CASO 3 - Paciente mujer de 70 afios con HTA y antecedentes de muerte materna por mieloma multiple
y amiloidosis AL sistémica asociada que consulta por disnea nocturna de 10 dias de evolucion. Presenta
una miocardiopatia restrictiva con FE disminuida diagnosticada ecocardiograficamente. Se realiz6 una
RM cardiaca (Fig. 7.Fig. 8), que mostrd hallazgos compatibles con amiloidosis cardiaca. Se

realizaron una biopsia miocardica y otra de la grasa abdominal, mostrando ambas depositos de amiloide
AL. También fue detectada una neoplasia de células plasmaticas en la médula 6sea. La paciente fallecio
15 dias después por descompensacion cardiaca.

CASO 4 - Varon de 79 afos con sintomas de fallo cardiaco e hipertrofia servera del VI visualizada en
ecocardiografia. En la RM, se objetiva una hipertrofia miocardica en el VI de predominio septal con FE
conservada (A, B) y una captacion de gadolinio tardia subendocardica difusa (C,D).
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CASO 6 - Hombre de 50 afios que presenta sintomas de fallo cardiaco y proteinuria. En ecocardiograma,
hipertrofia del VI con FE conservada, aumento de las presiones de llenado diastélico y dilatacion de
auricula izquierda. Proteinuria que se estudia, detectandose una discrasia de células plasmaticas. RM
cardiaca compatible con amiloidosis , que se confirma por biopsia (amiloidosis tipo AL). Tras
tratamiento quimioterapico, presenta remision completa.

MANIFESTACIONES DIGESTIVAS

El tracto gastrointestinal es el sistema mas comunmente afectado tanto en la amiloidosis AL como AA,
aunque las manifestaciones clinicas solo se producen en un 30% de los casos.

Lo mas frecuente es que se ocurra a nivel del intestino delgado, seguido del duodeno, estobmago, colon y
esofago. Los depositos de amiloide ocurren en la mucosa, submucosa y alrededor de los vasos y ademas
destruyen el plexo de Auerbach, pudiendo producir obstruccion intestinal, ileo adindmico, reflujo
gastroesofagico o colitis, seglin el lugar de afectacion.
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CASO 7 — Varén de 78 afios que acude por vomitos. Se realiza una ecografia y un CT abdominopélvico
(Fig. 12,Fig. 13). La biopsia del duodeno demostrd depositos de amiloide perivasculares en la mucosa.
El paciente presentaba también afectacion cardiaca demostrada por RM y polineuropatia. Falleci6 a los
pocos dias por fracaso multiorgénico.

CASO 8 — Hombre de 61 anos de origen portugués que acude por proteinuria detectada en un analisis de
rutina. En el proteinograma se detecta una banda monoclonal IgA lambda. Durante el estudio comienza
con rectorragias y se realiza un TC CTAP (Fig. 14). Se realizan varias biopsias intestinales mediante
colonoscopia, objetivandose depdsito de amiloide en recto y sigma. También se realiza una biopsia de
lengua, que resulta positiva. El paciente también estaba afecto de amiloidosis cardiaca sintomatica,
confirmada por RM (Fig. 15) y de sindrome del tinel carpiano bilateral. Fue catalogado de amiloidosis
familiar portuguesa o enfermedad de Andrade, una antigua denominacion de la variante TTR. Tras
tratamiento médico, presentd una respuesta hematoldgica completa.

El deposito en el higado se traducira en una hepatomegalia con normalidad de la funcion hepatica. La

Pagina 10 de 29 www.seram.es




alteracion de la misma es un factor de mal prondstico. Los hallazgos son inespecificos en CT, se puede
visualizar como hepatomegalia con multiples focos de alta o baja densidad. En RM, se ha descrito una
hiperintensidad difusa en T1 con sefal T2 normal del parénquima con o sin calcificaciones.

CASO 9 - Paciente de 47 afios, vardn, sin antecedentes importantes que presenta astenia de tiempo de
evolucidn asi como equimosis tras cualquier golpe banal. En la analitica se objetiva una anemia
ferropénica, alteracion de las enzimas hepaticas y un aumento de la creatinina.

Se detect6 también proteinuria Bence-Jones positiva con un pico monoclonal en el proteinograma.

Se realiz6 un CT, objetivandose una hepatomegalia, cuya biopsia demostré amiloidosis AL. Se realizé
una RM cardiaca, objetivandose afectacion miocardica por amiloidosis. Se instauro el tratamiento con
quimioterapia con mala respuesta, realizandose finalmente un autotrasplante de progenitores
hematopoyéticos, con respuesta completa hematoldgica de la amiloidosis.

La afectacion pancreatica se traduce en un aumento difuso de la glandula, con hipoecogenicidad o
hipoatenuacion difusa en CT, frecuentemente con calcificaciones. En RM se vera una hiposefal de la
glandula en T1 con supresion grasa y una leve hipersenal en T2.

MANIFESTACIONES GENITOURINARIAS

En la amiloidosis AL es frecuente la afectacion renal y constituye uno de los mayores problemas
clinicos. En el momento del diagnoéstico, el sindrome nefrético suele estar presente en 1/3 de los
pacientes y el grado de éste no se correlaciona con la extension del deposito de amiloide. Los rifiones se
veran primero aumentados de tamafio, hiperecoicos y después atroficos.

El prondstico es malo en los pacientes con AA y IR terminal, siendo la supervivencia de un 50%.

El deposito en uréter, vejiga, utero y ovarios es raro y plantea el diagndstico diferencial con las
neoplasias.
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CASO 10 — Paciente varon de 48 anos, ex-ADVP, que presenta sintomas de insuficiencia cardiaca y
sindrome nefrético, asi como insuficiencia renal que le hace entrar en hemodialisis. Se realiz6 una
ecografia renal (Fig. 17) y una biopsia renal que mostrd depositos amiloides negativos para AL y AA. Se
considero que la afectacion era debida al consumo créonico de heroina, que se cree favorece la
amiloidosis debido al estado inflamatorio permanente derivado de las venopunciones repetidas.

RIRON 2QUIERDO

WRON DERECHO

CASO 11 — Mujer de 75 afios con LES que presenta sindrome nefrético. Se realiza una ecografia
abdominal (Fig. 18) y con sospecha de nefropatia lupica, se realizé una biopsia renal, que demostro
amiloidosis tipo AA.

MANIFESTACIONES MUSCULOESQUELETICAS

La amiloidosis puede afectar a musculos, articulaciones, huesos y estructuras periarticulares y existe un
amplio espectro de afectacion dependiendo de la proteina involucrada.

En el caso de la amiloidosis AL, los depdsitos afectan a articulaciones y estructuras extraarticulares,
siendo lo mas frecuente el sindrome del tinel carpiano.

En la amiloidosis AA, fuertemente asociada a patologia reumatoldgica, las manifestaciones
musculoesqueléticas se confunden facilmente con las de la patologia de base.

El sindrome del tinel carpiano bilateral es una caracteristica de la forma ATTR.

Los depositos de B2 microglobulina pueden ocurrir en estructuras periarticulares, articulaciones, huesos
y vainas tendinosas.

* Artropatia amiloidea

El material amiloideo puede depositarse en las membranas articulares, el liquido sinovial o en el
cartilago.

Clinicamente puede simular un proceso reumatico con artritis simétrica de pequefias articulaciones con
nddulos, rigidez matutina y fatiga.

Radiolégicamente simula una artritis inflamatoria y se vera como aumento de partes blandas
periarticular, leve osteoporosis y quiste subcondrales, bien definidos y con bordes esclerosos. El espacio
articular se encuentra conservado hasta etapas mas tardias de la enfermedad. Puede presentarse como une
lesion litica unica (amiloidoma), frecuentemente causa de fracturas patologicas junto con los quistes
subcondrales de gran tamafo. La afectacion suele ser bilateral.
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En RM se visualizara un tejido de partes blandas anormal con sefal baja/intermedia tanto en T1 como en
T2 que cubre la membrana sinovial, los defectos subcondrales y se extiende a los tejidos periarticulares.
Suele haber derrame articular.

CASO 12 — Paciente varon de 82 anos con antecedente de mieloma multiple y amiloidosis asociada al
que se le realiza un TC TAP para descartar afectacion amiloidea hepatica o plasmocitoma. Ante los
hallazgos (Fig. 19), se completa el estudio con una RM de hombro derecho (Fig. 20). Dados los
antecedentes del paciente, los hallazgos se interpretaron como artritis amiloidea.

* Miopatia amiloidea por cuerpos de inclusion

Se trata de una rara manifestacion de la amiloidosis AL sistémica, descrita por primera vez en 1929. Sus
sintomas son inespecificos, siendo lo mas tipico debilidad proximal progresiva con un aumento de la
creatinkinasa, macroglosia y pseudohipertrofia muscular.

Es tipico el signo del “shoulder pad” o almohadilla del hombro, en la que se observa una musculatura
muy desarrollada en la cintura escapular que contrasta con la avanzada edad del paciente.

Es una entidad infradiagnosticada, ya que es rara y sus sintomas se confunden facilmente con otras
miopatias inflamatorias, incluso habiendo una biopsia muscular de por medio, ya que la tincidon con rojo
Congo no se hace de forma sistematica.

Los hallazgos en RM pueden resultar de ayuda para el diagndstico. En el T2 con saturacion grasa, se
vera una leve hipersenal de los musculos posteriores y, lo que distingue a la afectacion amiloidea de
otras miopatias, un patron reticular de la grasa subcutanea.
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CASO 13 — Paciente mujer de 50 afios con antecedentes de artritis reumatoide y sindrome de Sjogren
con amiloidosis AA secundaria. Se le realiza un TC andominopélvico que muestra hallazgos compatibles
con infiltraciéon muscular por amiloide.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

En la amiloidosis AL se debe tratar la discrasia de células plasmaticas implicada.

En el caso de la amiloidosis AA, el tratamiento tradicionalmente ha sido el de la condicion inflamatoria
subyacente. Los farmacos anti-reumatoideos modificadores de la enfermedad, como la colchicina,
pueden prevenir la insuficiencia renal secundaria a los depositos amiloideos, especialmente en la fiebre
mediterranea familiar. El tratamiento precoz es clave para el pronostico.

Para el tratamiento de la amiloidosis B2M, se estan desarrollando técnicas de mejora de la didlisis, como
columnas absolvedoras de f2M. El trasplante renal podria hacer parar el progreso de la amiloidosis.

La amiloidosis por TTR mutada se tratara mediante trasplante hepatico (que debe ser lo mas precoz
posible para evitar la produccién de la proteina mutada) o tratamiento de soporte. El trasplante reduce
hasta en un 70% la progresion de la neuropatia y puede duplicar la supervivencia media de estos
pacientes. En el caso de amiloidosis por TTR no mutada, el tratamiento sera de soporte.

Imagenes en esta seccion:
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Carcinoma del 1Gl, de pulmén o genitourinario
Cryopyrin-associated periodic syndromes (CAPS)

Thl. 2: Enfermedades asociadas a la amiloidosis AA
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Tbl. 3: Amiloidosis pulmonar - Variantes
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Fig. 4: CASO 1- Varo6n de 75 afos, asintomatico que presenta cardiomegalia y un aumento de densidad
paramediastinico superior derecho (flecha) en la radiografia de térax. En el TC TAP, nodulo so6lido de
2,2 cm con bordes espiculados en el segmento apical del LSD, sospechoso de neoplasia. La anatomia
patoldgica de la lobectomia superior derecha fue linfoma B de tipo marginal, extranodal (MALT) con
marcada diferenciacion plasmocelular y amiloidosis AA secundaria.

Fig. 5: CASO 2 - TC TAP en que se objetivan engrosamientos septales (circulo), consolidaciones
basales y periféricas (flecha gruesa) y micronodulos, algunos de ellos calcificados (flechas finas) en
ambos campos pulmonares. También presentaba un derrame pleural derecho (estrella).
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Fig. 6: CASO 2 - TC TAP con multiples adenopatias patoldgicas en ventana aortopulmonar y
subcarinales, algunas con calcificaciones puntiformes. En la imagen de la derecha, adenopatias
inguinales con calcificaciones en céscara de huevo.

Fig. 7: CASO 3 - RM cardiaca. A la izquierda, eco de gradiente en modo cine del eje corto mostrando
hipertrofia ventricular izquierda de predominio septal basal. A la derecha, T1 IR con captacion tardia de
gadolinio endomiocardica y transmural parcheadas.
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Fig. 8: CASO 3 - Obtencion suboptima del tiempo de inversion del miocardio debido a la afectacion por
amiloidosis.
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Fig. 9: CASO 4 - RM cardiaca mostrando hipertrofia miocardica en el VI de predominio septal (A eje
largo, B eje corto) y una captacion de gadolinio tardia subendocardica difusa (C,D).
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Fig. 10: CASO 5 - RM cardiaca que muestra hipertrofia biventricular y un realce tardio subendocardico

parcheado.

Fig. 11: CASO 6 - RM cardiaca. Hipertrofia concéntrica del VI con captacion tardia de gadolinio
transmural y subendocardica.
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Fig. 12: CASO 7 - Ecografia abdomina. Aumento de la ecogenicidad de la grasa peritoneal, en relacion

con cambios inflamatorios (estrella) . Edema mural de yeyuno e ileon (flechas amarillas). Colon normal
(flecha azul).

Fig. 13: CASO 7 - TC TAP. Dilatacién de yeyuno e ileon proximal sin objetivarse causa obstructiva
(flechas amarillas). Aumento de atenuacion de la grasa peritoneal (flecha azul).
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Fig. 14: CASO 8 - TC — CTAP. Alteracion densitométrica de la grasa peritoneal.

Fig. 15: CASO 8 - RM cardiaca. Hipertrofia concéntrica del VI y realce tardio subendocardico difuso.
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Fig. 17: CASO 10 - Ecografia renal mostrando un aumento de ecogenicidad cortical de ambos rifiones,
con grosor conservado y mala diferenciacion corticomedular.
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Fig. 18: CASO 11 - Ecografia renal mostrando un aumento de ecogenicidad cortical de ambos rifiones,
con grosor conservado y mala diferenciacion corticomedular.

Fig. 19: CASO 12 - TC TAP. Masa de partes blandas con captacion periférica que infiltra los musculos
supra e infraespinoso derechos y contacta con la cabeza humeral derecha (flecha amarilla). En la imagen
de la derecha, lesiones liticas en ambas cabezas humerales.
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Fig. 20: CASO 12 - RM de hombro derecho. Engrosamiento de la membrana sinovial de la articulacion
glenohumeral con infiltracion de los musculos supra e infraespinoso (izquierda). Importantes erosiones
en la cabeza humeral y edema 6seo (izquierda).Derrame articular con distension de las bursas (derecha).
Infiltracién grasa de los musculos supraespinoso, infraespinoso y subescapular (derecha).
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Fig. 21: CASO 13 - TC AP en fase de eliminacion que muestra una disminucion de la atenuacion de la
musculatura paravertebral (estrella) y de la pared abdominal.

Conclusiones

* La presentacion clinica y en imagen de la amiloidosis es normalmente variada e inespecifica, lo
que puede causar un retraso en el diagnostico y en el tratamiento.

» Es importante que el radiologo conozca las manifestaciones radiologicas de la misma y
contribuya al diagnostico precoz.
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