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Objetivo: describir la presentacién clinica vy
caracteristicas de imagen de
once pacientes con diagndstico confirmado de
amiloidosis de cadenas ligeras.

laboratorio e

Materiales y métodos: se realiza un estudio
descriptivo retrospectivo tipo serie de casos de
once pacientes con diagndstico de amiloidosis
sistémica de cadenas ligeras, valorados en el
servicio de hematologia del Hospital Pablo
Tobodn Uribe en la ciudad de Medellin, Colombia,
durante el periodo comprendido entre 2014
y 2020. Se realizd una recoleccion de datos
demograficos vy clinicos de los registros médicos,
hallazgos en imagen y estudios de hematologia,
incluyendo biopsia de médula dsea y del drgano
comprometido.

Resultados: se analizan 11 pacientes, 6 mujeres
y 5 hombres, con una edad promedio de 60.8
anos; los sintomas mas comunes fueron la
presencia de edemas, astenia o adinamia, pérdida

de peso y disnea. De los pacientes estudiados 8

tuvieron compromiso renal, uno de ellos dado por
sindrome nefrotico, otro paciente evoluciondé hacia
enfermedad renal terminal con requerimiento de
terapia dereemplazorenal. El90 % de los pacientes
presentd compromiso dado por
hipertrofia ventricular izquierda; todos tenian una
fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI)
preservada. Otros hallazgos frecuentes fueron la

cardiaco,

presencia de derrame pericardicoy engrosamiento
valvular. En el electrocardiograma/Holter, el 45 %
de los pacientes presentd bajo voltaje y patrén
de pseudoinfarto; algunos pacientes presentaron
arritmias no sostenidas como taquicardia atrial y
taquicardia ventricular. En la resonancia magnética
cardiaca cuatro pacientes presentaron realce
tardio de gadolinio subendocdardico. Los otros
sistemas mas frecuentemente comprometidos
fueron el sistema nervioso periférico en seis
pacientes y tejidos blandos en cinco pacientes.

En el 81 % de los pacientes se identificd una
subpoblaciéon de plasmocitos en médula dsea=
10 %, siendo la mediana del 10 %. A los pacientes
que se les realizd FISH, la translocacion t(11;14)
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fue la mas frecuente. Todos los pacientes tuvieron
diagnostico  histoldgico de amiloidosis  por
presencia de tincién de rojo Congo positiva en uno
0 mas drganos; el sitio mas frecuente fue médula
6sea (36.3 % de los pacientes), seguido de tracto
gastrointestinal, rifidn, pulmdn y piel. En todos los
casos se identificé componente monoclonal en la
electroforesis de proteinas con inmunofijacion y
alteracion de la relacién Kappa/Lambda.

El esquema de quimioterapia mas frecuentemente
recibido fue ciclofosfamida, bortezomib vy
dexametasona. Durante el tiempo de seguimiento
dos pacientes presentaron respuesta completa,
uno muy buena respuesta parcial, cuatro respuesta
parcial y uno recaida. Cinco de los pacientes
estudiados fallecieron.

Conclusiones: las amiloidosis sistémicas se
caracterizan por su presentacion heterogénea,
con frecuencia sus sintomas son inespecificos
y se llega al diagndstico cuando hay dafio de

el mayor reconocimiento de esta entidad y el
aumento en su sobrevida gracias a los nuevos
estandares de cuidado, sin embargo, sigue siendo
poco conocida y descrita en nuestro pais. El
presente trabajo expone las formas clinicas de
presentacion de una serie de casos diagnosticados
en un hospital de alta complejidad en Medellin,
mostrando grandes similitudes con la literatura
internacional en los hallazgos clinicos y de imagen,
asi como en estudios en médula dsea y biopsia
de organos comprometidos. Los hallazgos mas
frecuentes fueron los sintomas constitucionales
inexplicados, la falla cardiaca con FEVI preservada,
el compromiso renal y del tracto gastrointestinal.
De alli que es vital tener un alto indice de sospecha
para realizar estudios adicionales que permitan
hacer un diagndstico temprano, brindar un
tratamiento basado en la evidencia y asi mejorar
la sobrevida.

Palabras Clave:

organo irreversible. Entre sus diferentes formas, la Amiloidosis;  cadenas  ligeras; gammapatia

amiloidosis de cadenas ligeras es la mas comun. monoclonal.

Su prevalencia e incidencia van en aumento por

Figuras y Tablas:
Tabla 1.
Frecuencia de sintomas reportados y drganos comprometidos en paraclinicos de extension.

Presentacion clinica Total (%) Total (%)
Sintomas Organos afectados

Edemas 9 (81.8) Rifdn 8(72.7)
Astenia o adinamia 7 (63.6) Tracto gastrointestinal 6 (54.5)
Pérdida de peso 7 (63.6) SNP 6 (54.5)
Disnea 7 (63.6) SNA 4(36.3)
Ortopnea 3(27.2) Tejidos blandos 5(45.4)
Disnea paroxistica nocturna 1(9) Pulmén 3(27.2)
Palpitaciones 1(9) Higado 2(18)
Tos 1(9) Misculo 1(9)

SNP: Sisterma nervioso pariférico, SMNA: Sistema nervioso autdnomo
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Tabla 2.
Caracteristicas de electrocardiograma/holter, ecocardiograma y resonancia magnética
Pruebas complementarias Total (%)
ElectrocardiogramalHolter

Bajo vollaje 5(45.4)
Patrén de pseudcinfarto 5(45.4)
Trastorno de la conduccion AV de primer grado 3(27.2)
Taquicardia auricular 5 (45.4)
Taquicardia ventricular no sostenida 2(18)

Ecocardiograma transtoracico

Hipertrofia ventricular izquierda 10 (90.9)
Derrame pericardico 5(45.4)
Engrosamiento valvular 3(27.2)
FEVI* 61.18% + 4.62
Didmetro del septo interventricular® 1545 mm £ 258
?:lsi':r; bs:;;ﬁapmﬂlfpmmedlu en segmentos 208 £ 0.45
Alteraciones de la contractilidad 0(0)

Resonancia magnética cardiaca

FEVI* 65% = 4.56
Realce tardio de gadolinio subendecardico 4 (36.3)
*Promedio ¥ desviacion estandar

AV auriculoventricular, FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izguierdo
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Tabla 3.

estudios de gammapatia monoclonal y biopsia de érganos comprometidos

Estudios de hematologia

Biopsia de organo con tinciéon de rojo Congo positiva

Meédula osea
Tracto gaﬁtmintestinal

Rifidén

Pulman

Piel

Glandula salival
Higado

Ganglio

Misculo

Tipo de gammapatia monoclonal

Lambda
lgG Lambda (L)
Kappa
g Kappa (K)
Alteracion de la relacion K/L
Estudios en médula ésea
Plasmocitos 210%

IGHMYEOV t(11:14) por FISH

Reordenamiento del gen IGH (14g32) por
FISH

Total (%)

4 (36.3)
3 (27.2)
3 (27.2)
3 (27.2)
3 (27.2)
2 (18)
1(9)
1(9)
1(2)

6 (54.5)
3 (27.2)
5 (45.4)
3 (27.2)
11 (100)

9 (81.8)
2 (18)

1(8)

19G: inmunoglebulina G, IGH: immunoglobulin heavy locus, MYEOW: myeloma overexpressed,

t: translocacion, FISH: hibridacion fluorescente in situ
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