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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente de 20 aiios de edad con
enfermedad de Crohn del ileon terminal de curso oligosinto-
matico complicada con insuficiencia renal crénica debida a
amiloidosis secundaria. El diagnéstico definitivo de la enfer-
medad de Crohn fue establecido 7 afios después del comien-
zo de la enfermedad renal, a raiz de un cuadro de obstruc-
cion intestinal que requirié tratamiento quirirgico. El
segmento afectado de ileon fue resecado, y el estudio histo-
patologico de la pieza operatoria confirmo el diagnéstico de
enfermedad de Crohn, sin que se identificara amiloide intes-
tinal. A pesar de la cirugia y de la ausencia de recurrencia
de la enfermedad inflamatoria intestinal, la insuficiencia re-
nal progreso inexorablemente, precisando la realizacién de
trasplante renal. La evolucion ulterior fue excelente, sin que
se observara recurrencia de las enfermedades intestinal ni
renal tras 8 afos de seguimiento.

RENAL AMYLOIDOSIS AS INITIAL CLINICAL
MANIFESTATION OF CROHN’S DISEASE

We present a 20-year-old man with oligosymptomatic
Crohn’s disease of the terminal ileum complicated by chro-
nic renal insufficiency due to secondary amyloidosis. Defini-
tive diagnosis of Crohn’s disease was established 7 years af-
ter the onset of the renal disease as a result of symptoms of
intestinal obstruction requiring surgery. The affected colo-
nic segment was removed and histopathological examination
of the surgical specimen confirmed the diagnosis of Crohn’s
disease without identifying intestinal amyloidosis. Despite
the surgical intervention and the absence of recurrence of
inflammatory bowel disease, renal insufficiency steadily
progressed, and the patient required kidney transplanta-
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tion. The patient’s subsequent course was excellent and no
recurrence of intestinal or renal disease was observed after
8 years of follow-up.

INTRODUCCION

La amiloidosis secundaria o adquirida (AA) es una com-
plicacion grave e infrecuente de enfermedades inflamato-
rias e infecciosas crénicas, asi como de neoplasias!?. Su
principal manifestacion clinica es el sindrome nefrético’.
El desarrollo de AA en la enfermedad de Crohn (EC) es
infrecuente, con una incidencia aproximada del 0,5-6%*%.
Generalmente, el diagndstico de la enfermedad inflamato-
ria intestinal es previo a las manifestaciones de la amiloi-
dosis>%?, mientras que el diagnéstico simultdneo de am-
bas enfermedades es muy infrecuente’. El diagndstico de
AA varios afios antes de la primera manifestacién de la
EC no ha sido previamente descrito en la bibliografia. Se
presenta el caso de una EC de curso clinico oligosintoma-
tico complicada con sindrome nefrético secundario a AA
diagnosticado 7 afios antes del inicio de la enfermedad in-
flamatoria intestinal.

OBSERVACION CLINICA

Un paciente varén de 20 afios de edad, de raza blanca, con antecedentes
personales de tlcera duodenal complicada con estenosis pildrica, consultd
en enero de 1984 refiriendo un cuadro de un afio de evolucién consistente
en dolor abdominal y edemas en los miembros inferiores. Se detectd pro-
teinuria, siendo diagnosticado de amiloidosis mediante la realizacion de
una biopsia renal. La sensibilidad al permanganato potdsico en las biop-
sias tefiidas con Rojo Congo y la ausencia de historia familiar permitio la
filiacion de la amiloidosis como secundaria. En enero de 1987 desarrollo
un sindrome nefrético e hipertension arterial. Desde agosto de 1984 a ju-
lio de 1989 recibi6 tratamiento de forma intermitente con colchicina a do-
sis de 1-2 mg/dfa. La disfuncién renal progresd, y en febrero de 1991 los
pardmetros analiticos fueron los siguientes: urea 205 mg/dl, creatinina 8,1
mg/dl, sodio 140 mEq/l, potasio 4,4 mEq/l, calcio 6,9 mg/dl, fésforo 7,3
mg/dl, 4cido urico 6,9 mg/dl, proteinas totales 5 g/dl, albimina 2,7 g/dl,
hemoglobina 7,8 g/dl y VSG de 87/117 mm. Se inicié programa de hemo-
didlisis. La ecografia abdominal revelaba unos rifiones de tamaio normal,
con parénquima hiperecogénico. Un estudio baritado del intestino delgado
reveld una estenosis corta de un segmento del ileon terminal, con engrosa-
miento parietal y dilatacion de las asas intestinales proximales (fig. 1).
Una enema opaco no revel6 ninguna alteracion en el colon.

Gastroenterol Hepatol 2002;25(6):395-7 395



FERNANDEZ-CASTROAGUDIN A, ET AL. AMILOIDOSIS RENAL COMO MANIFESTACION CLINICA INICIAL DE LA ENFERMEDAD DE CROHN

Fig. 1. Estudio baritado del intestino delgado en el que se observa una
estenosis en un segmento corto del ileon (flechas).

En julio de 1991 el paciente present6 nduseas, vomitos y dolor abdomi-
nal. Con la sospecha diagndstica de obstruccion intestinal se efectué una
laparotomia, observandose una estenosis localizada en el leon terminal
con engrosamiento de la pared intestinal y linfoadenopatias mesentéri-
cas (fig. 2). Se resecd un segmento ileal de 36 cm de longitud. El estu-
dio histoldgico puso de manifiesto amplias areas de ulceracién de la su-
perficie mucosa y fisuras perpendiculares en forma de hendidura, asi
como fibrosis submucosa y subserosa. Se observo la presencia de un in-
filtrado inflamatorio de predominio linfocitico que formaba foliculos
linfoides y se extendia transmuralmente hasta alcanzar la grasa mesenté-
rica. No se identificé sustancia amiloide intestinal. El diagndstico histo-
patoldgico final fue de EC. Se descartaron otras manifestaciones ex-
traintestinales de EC mediante tomografia computarizada abdominal y
radiografias de la columna vertebral. No se detecté enfermedad perianal
en la exploracion fisica.

No se observaron datos clinicos ni analiticos de recurrencia de la enfer-
medad inflamatoria intestinal. No obstante, la insuficiencia renal progre-
s0, y en febrero de 1993 se procedié a realizar un trasplante renal. El ré-
gimen inmunodepresor se basé en ciclosporina y prednisona. En abril de
1996 se detect6 un sarcoma de Kaposi en el miembro inferior izquierdo.
La evolucion ulterior fue excelente, y el paciente permanece asintomati-
co y sin recurrencia de las enfermedades intestinal y renal tras 8 afios de
seguimiento postrasplante.

DISCUSION

La AA es una complicacién severa y poco comin de la
EC que se puede manifestar en forma de sindrome nefré-
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Fig. 2. Pieza operatoria constituida por un segmento ileal que pone de
manifiesto engrosamiento de la pared y dilatacion de la luz intestinal
proximal. El examen microscopico confirmo el diagndstico de enferme-
dad de Crohn.

tico con insuficiencia renal progresiva, o como un sindro-
me de malabsorcién®®. El diagndstico puede establecerse
por medio de biopsia renal o intestinal, tifiendo los espe-
cimenes con Rojo Congo y permanganato potdsico para
demostrar el depésito de amiloide!®.

Cléasicamente, la EC complicada con AA se caracterizaba
por una evolucién clinica térpida, localizacién ileal o ileo-
cecal y un periodo medio de evolucién de 10-15 afios an-
tes de la primera manifestacion clinica de la enfermedad
renal'!. Los corticoides no han demostrado su implicacién
en el desarrollo de la AA en el seno de la EC3!213,

Este paciente no presentd ninguna de las caracteristicas
clinicas previamente descritas en la EC complicada con
AA. Presentaba un curso clinico leve, una afeccion ileal
muy limitada, y el diagnéstico de EC fue establecido 7
afios después del comienzo de la insuficiencia renal cré-
nica. Por tanto, una EC agresiva y extensa no es indispen-
sable para el desarrollo de la AA. Otras series apoyan la
observacion de que la aparicion de AA no parece estar re-
lacionada con la extension, duracion o localizacion de la
EC8!214 En consecuencia, los factores que influyen en las
manifestaciones clinicas de los depdsitos de amiloide y la
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latencia variable entre el inicio de la enfermedad inflama-
toria intestinal y el desarrollo de AA son desconocidos.
Las complicaciones extraintestinales inflamatorias e in-
fecciosas de la EC (artritis, espondilitis, enfermedad pe-
rianal, fistulas, abscesos) deben ser descartadas en toda
AA secundaria a EC8. En este paciente, todas ellas fueron
estrictamente excluidas, por lo que no es posible atribuir
la amiloidosis a cualquiera de estas complicaciones.

No esté claro si el tratamiento de la EC puede mejorar o
detener el curso de la amiloidosis. La reseccién quirdrgi-
ca del segmento intestinal afectado puede ser efectiva al
suprimir la respuesta de fase aguda y alterar la evolucién
de la AA3!'>17, No obstante, los pacientes con amiloidosis
son pacientes quirdrgicos de alto riesgo, pudiendo obser-
varse un deterioro rapido de la funcién renal en el periodo
postoperatorio>® 1121418 T 3 colchicina no fue efectiva en
este paciente, a pesar de otros casos descritos en la biblio-
grafia'®?}, en los cuales se obtuvo una respuesta favora-
ble, quiza en el contexto de una evolucién mas corta. El
diagndstico precoz es claramente importante en estos ca-
SOS.

La morbilidad y la mortalidad son muy altas en los pa-
cientes con AA e insuficiencia renal crénica, generalmen-
te debidas a procesos infecciosos®. Las tasas de morbili-
dad y mortalidad pueden verse incrementadas si se
efectda el trasplante renal, y su indicacion resulta contro-
vertida. Sin embargo, el trasplante de rifién puede consti-
tuir la mejor opcidén terapéutica en pacientes con insufi-
ciencia renal crénica terminal secundaria a amiloidosis’.
En este paciente, la disfuncién renal progresiva indicé la
realizacién del trasplante renal, sin que se presentaran
complicaciones significativas. El paciente permanece
asintomatico y con una adecuada funcién del injerto. No
hay evidencia de recurrencia de la enfermedad intestinal
ni renal, probablemente debido a la terapia inmunodepre-
sora, tras 10 y 8 afios de la cirugia intestinal y el trasplan-
te renal, respectivamente.
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