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RESUMEN

Introduccion: la amiloidosis renal es una enfermedad que reviste gran importancia clinica
debido al mal prondstico y una corta esperanza de vida de los pacientes que la presentan.
Objetivos: identificar las caracteristicas clinicas de los pacientes con amiloidosis renal atendidos
en el Instituto de Nefrologia “Dr. Abelardo Buch”, entre 2010 y 2018.

Métodos: estudio observacional, descriptivo, de cohorte retrospectivo, desarrollado en
poblacion de 26 pacientes con diagnostico de amiloidosis renal, atendidos en la institucion
sanitaria indicada. La revision documental permitié la obtencion de informacion que dio salida a
las variables analizadas. Se emplearon para el analisis de la informacion obtenida fueron
empleados métodos de estadistica descriptiva, se respeto la ética médica.

Resultados: predominaron los pacientes del grupo etareo 50-64 afios (57,7 %), siendo el sexo
femenino el mas representativo (65,4 %). Los edemas y orinas espumosas fueron las principales
manifestaciones clinicas, siendo el sindrome nefrético (92,3 %), el principal motivo de indicacion
de biopsia renal. El 88,5 % de los pacientes no requeria de tratamiento sustitutivo de la funcion
renal, sobreviviendo a los seis meses el 76,9 % de los pacientes. Se aprecid una supervivencia
mayor para el grupo de pacientes que no requirieron de terapia dialitica en comparacion a los
que si lo requerian, aunque no se precisaron diferencias estadisticamente significativas
(p=0,13).

Conclusiones: fue caracterizada la muestra de pacientes con amiloidosis renal, evidenciandose
las principales caracteristicas clinicas mostradas por ellos. Se constaté una reduccién en | tasa
de supervivencia al evolucionar en el tiempo la enfermedad.

Palabras clave: Amiloidosis; Proteinas Amiloidogénicas; Signos y Sintomas; Diagndstico;
Hemodialisis.
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ABSTRACT

Introduction: renal amyloidosis is a disease of great clinical importance due to the poor
prognosis and short life expectancy of patients who present it.

Objectives: to identify the clinical characteristics of patients with renal amyloidosis seen at the
“Dr. Abelardo Buch” Nephrology Institute, between 2010 and 2018.

Methods: observational, descriptive, retrospective cohort study, developed in a population of
26 patients with a diagnosis of renal amyloidosis, attended at the indicated health institution.
The documentary review allowed the collection of information that led to the variables analyzed.
Descriptive statistical methods were used for the analysis of the information obtained, and
medical ethics were respected.

Results: patients in the age group 50-64 years old predominated (57,7 %), being the female
sex the most representative (65,4 %). Edema and foamy urine were the main clinical
manifestations, being nephrotic syndrome (92,3 %), the main reason for indication of renal
biopsy. Renal function replacement therapy was not required in 88,5 % of patients, and 76,9 %
of patients survived to six months. Survival was higher for the group of patients who did not
require dialytic therapy compared to those who did, although no statistically significant
differences were found (p=0,13).

Conclusions: the sample of patients with renal amyloidosis was characterized, evidencing the
main clinical characteristics shown by them. A reduction in the survival rate was observed as the
disease evolved over time.

Keywords: Amyloidosis; Amyloidogenic Proteins; Signs And Symptoms; Diagnosis; Renal
Dialysis.

INTRODUCCION

La amiloidosis renal, enfermedad caracterizada por la acumulacion de fibrillas amiloides en los
tejidos renales, ha emergido en las Ultimas décadas como un tema de creciente interés clinico y
cientifico. La relevancia de esta enfermedad radica en su capacidad para desencadenar
disfunciones progresivas en los rifiones, afectando la calidad de vida y la salud renal de los
individuos afectados. Las principales formas de amiloidosis sistémicas son la amiloidosis primaria
(AL) y la secundaria (AA).) En estas formas sistémicas, los &rganos principalmente
comprometidos son los rifiones, el corazdén y el tracto gastrointestinal en el caso de la AL; y la
neuropatia autondmica, y la afeccidon osteoarticular en la AA.(2)

La amiloidosis tiene una prevalencia estimada de 1 en 60.000 personas Yy en necropsias
del 0,8 %. Es causa de sindrome nefrdtico en adultos en aproximadamente el 5 %, siendo mas
rara en nifios. Hay una leve predominancia masculina para la amiloidosis primaria. En series
grandes de biopsias de rifidn nativo de pacientes adultos en USA, la amiloidosis fue el diagnéstico
histoldgico en el 2 % de casos, la mayoria de tipo AL. Por el contrario, en paises en desarrollo y
en el Mediterraneo la amiloidosis renal es mas comunmente de tipo AA.G:45)

La amiloidosis sistémica se presenta con una gran variedad de signos y sintomas, siendo el rifién
un organo a menudo afectado, confiriéndole un prondstico poco favorable. Aunque se trate de
una patologia poco prevalente, deberia considerarse siempre dentro del diagnédstico diferencial
de las causas de insuficiencia renal progresiva con o sin proteinuria.(®7:8:9)
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La afeccion renal, en el contexto de las amiloidosis sistémicas AA y AL, es practicamente
constante (90 %), siendo el compromiso glomerular el mas frecuente. Las principales formas de
presentacion renal estan dadas por: sindrome nefrético con pérdida de albumina y edemas de
dificil manejo, insuficiencia renal aguda principalmente dada por afeccién tubulointersticial,
cuando afecta vasos exclusivamente se presenta con hipertensién arterial, diabetes insipida
nefrogénica, infiltracién del tubulo colector, sindrome de Fanconi, toxicidad por cadenas livianas
en el tubulo contorneado proximal, acidosis tubular tipo I y glomerulonefritis rapidamente
progresiva.(0.11,12)

Para la realizacion del diagndstico de amiloidosis se requiere un alto indice de sospecha, siendo
la microscopia electrénica y la electroforesis de proteinas, algunos de los métodos utilizados para
el mismo.(31%) Por tener un alto indice de mortalidad llevando a la insuficiencia renal ademas de
comprometer severamente la funcidon de otros érganos, se comprende la necesidad del estudio
de dicha enfermedad. Teniendo en cuenta lo expresado se realiza la presente investigacion, la
cual tuvo por objetivo identificar las caracteristicas clinicas de los pacientes con amiloidosis renal
atendidos en el Instituto de Nefrologia “Dr. Abelardo Buch”, entre 2010 y 2018.

METODOS

Se realizé un estudio observacional, descriptivo, de cohorte retrospectivo. La poblacion de
estudio estuvo constituida por los 26 pacientes con diagnostico histoldgico de amiloidosis renal,
atendidos en el Instituto de Nefrologia Dr. Abelardo Buch, en el periodo de tiempo comprendido
desde el afio 2008 hasta el 2018.

La informacion analizada fue recolectada de la historia clinica individual del paciente, registrada
en el departamento de Archivo del Instituto, y los informes de biopsia renal del departamento
de Anatomia Patoldgica del Instituto. Con estos fines se revisaron todos los informes de biopsia
de los pacientes en el periodo de estudio, de manera que pudieron identificarse todos los
pacientes con amiloidosis. Todo ello permitié la obtencién de informacion que dio salida a las
variables analizadas (edad, sexo, color de piel, manifestaciones clinicas, motivo de indicacion de
biopsia renal, proteinuria de 24 horas, proteinas totales en plasma, albuminemia, tasa de filtrado
glomerular, necesidad de tratamiento sustitutivo de la funcién renal, supervivencia a los seis y
12 meses).

Procesamiento estadistico

El tratamiento de los datos fue realizado mediante la utilizacion del paquete estadistico SPSS en
su version 26 para Windows, empleandose métodos de estadistica descriptiva para el
procesamiento de la informacion (fueron analizadas las frecuencias absolutas y porcentajes, asi
como las medidas de tendencia central y dispersion). Los resultados fueron expuestos a través
de tablas.

Aspectos éticos )

Se consulté el Consejo Cientifico y el Comité de Etica de la institucidon para la ejecucion del
estudio, recibiéndose la aprobacion de ambos. Se le indicé a cada participante la confidencialidad
a que estarian sometidos los datos y resultados obtenidos durante las etapas en que se desarrolld
el mismo. Se le informd ademas a cada paciente los objetivos y caracteristicas del estudio, y se
solicitd por escrito su consentimiento informado, para participar en el mismo.
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RESULTADOS

Se constatd en el estudio, predominio de los pacientes del grupo etareo 50-64 afios (57,7 %),
siendo el sexo femenino el mas representativo (65,4 %), asi como el color de piel blanca
(61,5 %).

Tabla 1. Distribucion de la muestra segun presencia de manifestaciones clinicas.

Manifestaciones clinicas No. %

Edemas 25 96,2
Orinas espumosas 25 96,2
Insuficiencia cardiaca 9 34,6
Sincope 7 26,9
Hepatomegalia 6 23,1
Anemia 6 23,1
Arritmias 4 15,4
Tumor 3 11,5
Macroglosia 1 3,8
Hipotensidn ortostatica 1 3,8
Hemorragia digestiva 1 3,8
Petequias 1 3,8
Fracturas patoldgicas 1 3,8

La tabla 1 muestra la frecuencia de las manifestaciones clinicas presentadas por los pacientes
estudiados, mostrando la mayoria edemas y orinas espumosas con un 96,2 % en ambos casos.
Otros sintomas como la insuficiencia cardiaca (34,6 %), el sincope (26,9 %), la hepatomegalia
(23,1 %), y la anemia (23,1 %), le siguieron en orden de frecuencia.

La presencia de sindrome nefrético (92,3 %), fue el principal motivo de indicacién de biopsia
renal. Por su parte el 65,4 % de los pacientes al ingreso mostraron una proteinuria de 24 horas
en un rango de 3,5-6,9 gramos. En relacion a las proteinas totales, el 73,1 % mostré un valor
menor a 60 g/l; y una albuminemia menor a 30 g/I.

Tabla 2. Distribucion de la muestra segun tasa de filtrado glomerular.

Filtrado glomerular No. %
(ml/min/1.73m?2 SC)
=90 7 26,9
60-89 9 34,6
30-59 7 26,9
15-29 3 11,5
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En la tabla 2 se puede apreciar el valor de la tasa de filtrado glomerular, predominando los
pacientes con un filtrado oscilante entre 60-89 ml/min/1.73m? SC (34,6 %), mientras el 11,5 %
presentaron valores entre 15-29 ml/min/1.73m? SC.

Tabla 3. Supervivencia de los pacientes con amiloidosis segun necesidad de tratamiento
sustitutivo de la funcion renal.

Necesidad de tratamiento No. % 6 meses (%) 12 meses (%)
sustitutivo de la funcién renal 30 D.E* 30 D.E*
Si 3 11,5 66,7 27,2 0,0 0,0
No 23 88,5 78,0 8,6 47,8 10,4
Total 26 100 76,9 8,3 42,3 9,7

*Desviacion estandar

En la tabla 3 se puede apreciar como el 88,5 % de los pacientes no requeria de tratamiento
sustitutivo de la funcidon renal. Al evaluar la supervivencia de los pacientes, de forma global se
puede notar que a los seis meses del diagnéstico el 76,9 % de los pacientes sobreviven, mientras
al afio solo el 42,3 % permanece vivo. Con relacién a la necesidad de tratamiento se puede
apreciar una supervivencia fue mayor para el grupo de pacientes que no requirieron de terapia
dialitica en comparacion a los que si lo requerian [78,0 % frente al 66,7 % en los primeros seis
meses; mientras luego de 12 meses el 47,8 % de los que no requeria tratamiento sustitutivo
permanecia vivo, falleciendo todos los que precisaban dicha terapia de reemplazo. Sin embargo,
estas diferencias comentadas no resultaron ser estadisticamente significativa (p=0,13).

DISCUSION

La elevada frecuencia de casos que se encontro6 en el estudio en el grupo de edad entre 50 y 64
anos. Segun la bibliografia consultada la edad de los pacientes refleja la condicién clinica
subyacente; los pacientes con amiloidosis AL son tipicamente adultos se estima que afecta de
cinco a 12 personas por millén por afio, aunque los estudios de autopsia sugieren que la
incidencia podria ser mayor y los que tienen amiloidosis asociada a fiebre mediterranea familiar
son nifos. El claro predominio que se encontrd en el sexo femenino no coincide con la bibliografia
consultada donde encontramos que hay una leve predominancia masculina para la amiloidosis
primaria.(®

La alta presencia de edemas y orinas espumosas en casi todos los pacientes y sintomas como
insuficiencia cardiaca, sincope, hepatomegalia, anemia, arritmias y asociaciéon a tumores en
menor frecuencia coincide con la bibliografia consultada. En la misma se indica como la
infiltracion del miocardio por sustancia amiloide provoca una alteracién funcional en forma de
insuficiencia cardiaca congestiva, cardiomegalia y arritmias, con intensa depresiéon de la funcion
sistélica y diastdlica, definiendo un patron tipico de cardiomiopatia restrictiva. Dicha infiltracidon
representa el factor prondstico mas importante en la amiloidosis sistémica.(*?

Datos internacionales reconocen como la afeccion gastrointestinal es frecuente, siendo la
macroglosia una de las alteraciones mas caracteristicas, la cual dificulta la masticacion y la
deglucién. Con frecuencia se observan cuadros de malabsorcion, diarrea y hemorragia digestiva.
La infiltracion hepatica por sustancia amiloide es frecuente en las formas sistémicas y se traduce
como un sindrome colestasico anictérico y hepatomegalia homogénea.(*3)
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El sindrome nefrotico fue la principal indicacion de biopsia renal. Esto coincide con lo reportado
en la literatura, donde se describe ademas como el sindrome nefrético es una de las
consecuencias de esta enfermedad, estando presente en el aproximadamente el 5% de los
adultos, siendo mas rara en nifios.(”) Al respecto, los valores de proteinuria de rango nefratico,
hipoproteinemia, hipoalbuminemia, encontrados en el estudio coinciden con la bibliografia
consultada.(*¥

En estudio desarrollado por Esteve y cols,(®) de 76 casos, en el 33 %, la dialisis no estaba indicada
debido a su mal estado clinico, corta esperanza de vida y mala calidad de vida. La supervivencia
global media en el momento del diagnostico fue de 55 % y 40 % a los 12 y 24 meses (AL
58 % y 19 %; AA 55 % y 44 %). La supervivencia media desde el inicio de la didlisis fue del
30 % y del 5 % alos 12 y 24 meses.

Segun la bibliografia consultada, la mediana de supervivencia de los pacientes con AL es inferior
a dos anos, y depende en lo fundamental del sindrome asociado. De este modo, en los pacientes
con insuficiencia cardiaca, la mediana de supervivencia es inferior a seis meses; mientras que,
cuando el sindrome asociado es una polineuropatia periférica, resulta superior a cinco afos. La
afeccion cardiaca constituye la causa de muerte en al menos el 50 % de los casos, mientras que
la supervivencia actual a los diez afios del diagndstico es ligeramente inferior al 5 %. Otros
factores asociados a mal prondstico en estos pacientes, lo constituyen las altas dosis de
guimioterapéuticos, la presencia de falla cardiaca sintomatica, la presencia de falla en mas de
dos 6rganos, la edad avanzada (>65 afios) y aquellos que no son candidatos a trasplante.(1>
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