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INTRODUCCION

e [.a amiloidosis es un grupo de enfermedades
raras caracterizadas por el deposito extracelular
de fibras amiloides en tejidos y organos. Entre
estas, la amiloidosis por cadenas ligeras (AL) es
la forma mas frecuente, con una incidencia
olobal de 8 a 12 casos por millon de habitantes
por ano.

o [iste tipo de amiloidosis se origina por la

acumulacion de fibrillas formadas por cadenas
ligeras de Inmunoglobulinas tipo lambda o
kappa, y se asocia frecuentemente a trastornos
linfoproliferativos como mieloma maultiple,
macroglobulinemia de Waldenstrom vy linfomas.

e [as manifestaciones comunes incluyen
proteinuria severa, Insuficiencia renal, edema
generalizado, hepatomegalia, ascitis, derrames
pleurales, neuropatias y disfuncion autonomica.

e Il compromiso renal ocurre en el 74 % de los
casos, mientras que la afectacion cardiaca,
presente en el 20 %, esta asociada con un mal
pronostico y una supervivencia promedio de 12
meses.

PRESENTACION DEL CASO

e Se trata de paciente femenina de 52 anos, sin

antecedentes  personales  patologicos, que
presento cuadro clinico de tres meses de
evolucion caracterizado por pérdida de peso no
intencionada de aproximadamente 40 libras,
debilidad progresiva, disnea inicialmente con
moderados esfuerzos que evoluciono a reposo,
edema en miembros inferiores y fatiga.

e Se decide hospitalizacion para abordar el cuadro
sindromico, caracterizado por edema
oeneralizado, y los sintomas constitucionales,
como pérdida de peso, fatiga y debilidad
progresiva.

CURSO INTRAHOSPITALARIO

Durante la hospitalizacion, el paciente presento
disnea recurrente con dolor toracico e hipotension.
Se descartaron sindrome coronario agudo Vv
tromboembolismo pulmonar. Los episodios se
asociaron a troponinas elevadas sin cambios
electrocardiograficos, excepto bajo voltaje en
derivadas precordiales.

Tras la estabilizacion clinica, se plante6 una biopsia
renal por su alta rentabilidad diagnostica para
obtener un diagnostico definitivo de un organo clave
afectado.
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RESULTADOS

e [.aboratorio inicial:

Proteinuria masiva: 12 gramos/24 horas, con
predominio de proteinas no dependientes de
albuimina.

e [istudios para gammapatia:
Gammapatia monoclonal: Tipo IgG lambda.
Médula osea: Discrasia de células plasmaticas
monotipo (5 %), positivas para CD138 y CD38.

e Biopsia renal:
Confirmo depositos de amiloide en glomérulos, vasos
sanguineos e intersticio.
Tincion positiva para Rojo Congo, con evidencia de
fibrillas amiloides.

e Resonancia magnética cardiaca:
Infiltracion extensa del miocardio por depositos
amiloides.
Fraccion de eyeccion ventricular izquierda: 39 %
(preservada) sin evidencia de isquemia.

IMAGENES CLINICAS

Figura 2. RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA. ELEVACION DE
VALORES DE Th.

Figura 2. Tincion de rojo Congo- Biopsia renal.
Imagen ilustrativa.
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DISCUSION

e [.La amiloidosis por cadenas ligeras representa
un desafio diagnostico debido a la diversidad de
sus  manifestaciones  clinicas, lo que
frecuentemente retrasa su deteccion temprana.

e [n este caso, el abordaje del sindrome
nefrotico permitio orientar las pruebas
diagnosticas, destacandose la proteinuria en 24

horas como un hallazgo clave, caracterizada

predominantemente por proteinas no
dependientes de albumina. La afectacion
multisistémica presento un desafio
significativo, requiriendo un enfoque

multidisciplinario para un diagnostico preciso y

un seguimiento adecuado.

e Il diagnostico se confirmo mediante biopsia
renal con tincion positiva para Rojo Conego,
complementada por estudios de médula osea v
resonancia magnética cardiaca. Tras dos meses
de estabilidad clinica, se inicio tratamiento con
ciclofostamida, lenalidomida y dexametasona
(CLD), con buena tolerancia inicial vy
disminucion de la proteinuria.

CONCLUSION

[iste reporte subraya un caso unico de sindrome
nefrotico e insuficiencia cardiaca restrictiva, donde
la proteinuria actu6é como una clave diagnostica que
permitio confirmar el diagnostico definitivo.
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