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PALABRAS CLAVE Resumen La amiloidosis gastrointestinal se puede presentar como parte de las manifestacio-
Amiloidosis sistémica; nes sistémicas de una amiloidosis primaria o de manera localizada. Los sintomas y signos que
Amiloidosis gastrica; pueden aparecer son multiples e inespecificos por lo que es dificil de sospechar clinicamente
Hemorragia gastrica cuando la enfermedad todavia no ha sido diagnosticada. Las Ulceras gastricas que se manifies-
aguda; tan con hemorragia masiva constituyen una manifestacion infrecuente de esta enfermedad.
Ulcera gastrica Presentamos el caso clinico de un paciente con amiloidosis primaria que desarrolld, como com-

plicacion de esta enfermedad, hemorragia digestiva masiva por una Ulcera gastrica que preciso
de cirugia de urgencia para control del sangrado.
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Abstract Gastrointestinal amyloidosis may occur as part of the systemic manifestations of
primary amyloidosis or in a localized form. The symptoms and signs that may occur are numerous
and nonspecific, hampering clinical suspicion when this disease has not already been diagnosed.
Gastric ulcers presenting as massive bleeding are an uncommon manifestation of this disease.
We report the case of a patient with primary amyloidosis who developed massive gastrointestinal
bleeding complicated by an amyloid gastric ulcer. Emergency surgery was required to control
the bleeding.
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Introduccion

La amiloidosis primaria es una enfermedad sistémica en

la que con frecuencia esta afectado el aparato digestivo
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Correo electronico: noelialcaide@hotmail.com (N. Alcaide). aparecen sintomas, éstos son inespecificos asi como los

0210-5705/$ - see front matter © 2010 Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.
doi:10.1016/j.gastrohep.2011.03.018


dx.doi.org/10.1016/j.gastrohep.2011.03.018
http://www.elsevier.es/gastroenterologia
mailto:noelialcaide@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.gastrohep.2011.03.018

412

N. Alcaide et al

hallazgos endoscopicos. La hemorragia digestiva es una
manifestacion infrecuente de la enfermedad pudiendo lle-
gar a afectar la vida del paciente. Presentamos el caso de un
paciente con amiloidosis primaria que presenté hemorragia
digestiva masiva por una Ulcera gastrica debida a depoésito
de amiloide.

Observacion clinica

Paciente varon de 62 anos de edad que acudi6 al servi-
cio de urgencias por hematemesis y melenas de 24h de
evolucion. Habia sido diagnosticado un ano antes de ami-
loidosis primaria a través de biopsia renal con afectacién
cardiaca, renal, digestiva, hepatica y neuroldgica y seguia
tratamiento con dexametasona y melfalan. Presentaba afec-
tacion importante del estado general por este motivo con
disnea de moderados esfuerzos, diarreas frecuentes y pares-
tesias en extremidades inferiores, importante pérdida de
peso con desnutricion proteica y déficit moderado de fac-
tor X de la coagulacion. Estaba diagnosticado también de
hipertension arterial, diabetes mellitus y dislipidemia. A la
exploracion, llamaba la atencién una intensa palidez muco-
cutanea, estaba bien perfundido y se encontraba estable
hemodinamicamente. El abdomen era blando, depresible,
no doloroso a la palpacion superficial ni profunda, no se
palpaban visceromegalias y el peristaltismo era normal. Se
colocd sonda nasogastrica, y se encontro contenido en posos
de café, sin signos de hemorragia activa. En la analitica des-
tacaba una hemoglobina de 5,7 g/dl y hematocrito de 18,3%,
con volumen corpuscular medio y concentracion media de
hemoglobina normales, plaquetas 129.000/microlitro, glu-
cosa de 283 mg/dl, urea 71 mg/dl, resto de hemograma,
bioquimica y coagulacion normales. Se procedié a reali-
zar gastroscopia de urgencia, encontrandose gran coagulo
adherido desde region subcardial y ocupando la practica
totalidad del cuerpo gastrico sin sangrado activo pero con
restos hematicos frescos, pudiéndose identificar una lesion
ulcerosa subyacente sin poderse precisar su extension al no
conseguir movilizar el coagulo tras lavado intenso con suero
fisiologico. Ante la estabilidad clinica del paciente se deci-
di6 esperar 24h para repetir la gastroscopia. En ella, se
identifico una gran Ulcera que ocupaba la region subcar-
dial, cara posterior y curvatura mayor de cuerpo gastrico
y cara anterior de antro, de bordes lisos y con hemorragia
en babeo (fig. 1). Con la sospecha de ulceracion secunda-
ria a amiloidosis gastrica y no siendo subsidiaria la lesion
de tratamiento endoscopico se consultd el caso al servicio
de cirugia general quienes decidieron realizar intervencion
quirtrgica de urgencia. Se practicé gastrectomia total con
gastroyeyunostomia en Y de Roux resultando una cirugia muy
complicada por la gran friabilidad de la mucosa (fig. 2). El
paciente, a pesar de varias transfusiones, 2 dias después
de la intervencion presenté hemoglobina de 5,2 g/dl, coa-
gulopatia con actividad de protrombina de 67% e INR de
1,37 y 38.000 plaquetas/microlitro y heces melénicas por
lo que se realizd nueva gastroscopia en la que se encontré
gran coagulo en la anastomosis yeyunoyeyunal a través del
cual rezumaba sangre sin que fuera posible tampoco en esta
ocasion conseguir frenar la hemorragia mediante endosco-
pia. Se realiz6 consulta al servicio de hematologia donde
administraron transfusiones de concentrados de hematies,

Figura 1 Imagen endoscopica de la Ulcera gastrica. Gran
lesion ulcerativa de bordes lisos que ocupa region subcardial,
cara posterior y curvatura mayor de cuerpo gastrico y cara ante-
rior de antro con coagulo adherido, restos hematicos frescos y
sangrado activo de los bordes.

plaquetas y plasma fresco para frenar la hemorragia y permi-
tir realizar una nueva intervencion quirlrgica. Sin embargo,
debido a la mala evolucion clinica y al deterioro que ya
presentaba el paciente acentuado por el episodio actual se

Figura 2 Imagen de la reseccion gastrica. Pieza de gastrec-
tomia abierta donde se muestra gran ulceracion ocupando
principalmente la curvatura mayor de cuerpo gastrico.
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Figura 3

Imagenes de anatomia patologica de la reseccion gastrica. Imagen histologica que muestra la ulceracion superficial de

la mucosa gastrica (A) con depositos de amiloide en la lamina propia (detalle), birrefringentes con dicroismo verde manzana con la
tincion de rojo Congo y luz polarizada (B) y tefiidos con anticuerpos contra cadenas ligeras kappa (C).

rechazé en ese momento continuar con el tratamiento de
su enfermedad de base. Se realiz6 de nuevo intervencion
quirdrgica al paciente donde se objetivo sangrado arterial
activo a través de la anastomosis realizandose hemostasia
y nueva anastomosis. El analisis histoldgico de la pieza de
reseccion reveld depdsito de amiloide en la pared de los
vasos y en la mucosa hasta la lamina propia tanto de la zona
ulcerada como de la mucosa no afectada (fig. 3). El paciente
tuvo una evolucion torpida y lenta que incremento la afec-
tacion de su estado general basal. Fue dado de alta a un
centro de cuidados paliativos donde permanece tres meses
después.

Discusion

La amiloidosis es una enfermedad en la que existe deposito
extracelular de fibrillas proteicas insolubles de bajo peso
molecular. Existen diferentes presentaciones clinicas depen-
diendo del tipo de proteina, de la cantidad depositada y de
su distribucion tisular.

Puede ser sistémica u especifica de organo, prima-
ria asociada a determinadas enfermedades como mieloma
multiple, macroglobulinemia de Waldenstrom, linfoma no
hodgkiniano o secundaria como complicacion de enfermeda-
des crénicas como artritis reumatoide, espondiloartropatias
o enfermedad inflamatoria intestinal, relacionada con la
edad avanzada, etc. Aunque el diagndstico se puede sos-
pechar por la historia y las manifestaciones clinicas, debe
confirmarse con la realizacion de una biopsia. Se puede
obtener de los 6rganos afectados y, en ocasiones, de locali-
zaciones sanas y de facil acceso como tejido subcutaneo o
mucosa rectal.

La amiloidosis gastrointestinal aparece en un gran
porcentaje de pacientes como parte de la afectacion
sistémica’. Sin embargo, el depdsito local de amiloide en el
tracto digestivo como Unica localizacion es infrecuente?. La
presencia de enfermedad digestiva asintomatica es comun
hasta en el 98% de los pacientes pero las manifestaciones
clinicas se dan en menos del 20% de los casos®. Los 6rganos
afectados por orden de frecuencia son duodeno, estomago,
colon y eséfago®.

La afectacion se debe a la infiltracion de la mucosa
produciéndose Ulceras, erosiones y hematomas submucosos
de los vasos sanguineos ocasionando fragilidad vascular y

pérdida de la respuesta vasomotora al dano tisular, reduc-
cion de la motilidad y aumento de la rigidez del musculo
por el depésito que puede rasgar la muscularis mucosae
y producir hemorragia® y por acumulacion en el tejido
neuromuscular provocando contracciones incoordinadas y
de baja amplitud dando lugar a un transito prolongado.

La sospecha clinica de amiloidosis gastrointestinal es difi-
cil en pacientes en los que todavia no se ha establecido el
diagnostico debido a la inespecificidad de los sintomas que
pueden aparecer®: nauseas, vomitos, hemorragia, disfagia,
gastroparesia, sobrecrecimiento bacteriano, malabsorcion
con diarrea y esteatorrea, seudoobstruccion intestinal por
dismotilidad, etc. Las complicaciones digestivas pueden pro-
ducir aumento de la morbilidad pero no son habitualmente
la causa de muerte que con mayor frecuencia se debe a
insuficiencia renal, cardiomiopatia restrictiva o isquemia
cardiaca.

La amiloidosis gastrica es una afectacion rara de esta
enfermedad presentando infiltracion de amiloide en mucosa
o submucosa pudiendo producir dispepsia, pérdida de ape-
tito, hemorragia, perforacion, neoplasias malignas, etc.’.
Los hallazgos endoscopicos son numerosos e inespecificos:
mucosa con patron granular, eritema, erosiones, Ulceras,
fragilidad de mucosa, formaciones de aspecto polipoideo,
engrosamiento de pliegues®® e incluso lesiones benig-
nas pueden ser confundidas por malignas por el aspecto
endoscopico y radiografico. La relacion con Helicobacter
pylori en la formacion de las Ulceras en la amiloidosis es
desconocida'®.

El sangrado gastrointestinal no es infrecuente, las ulcera-
ciones pueden ser asintomaticas o asociarse con hemorragias
que pueden ser cronicas o intermitentes pudiendo producir
desde sangre oculta en heces positiva a hemorragia masiva
que puede llevar a la muerte.

El tratamiento de la hemorragia gastrointestinal indu-
cido por amiloidosis es complejo. Usui et al' recogieron
todos los casos de amiloidosis que fueron intervenidos
de cirugia gastrointestinal durante 30 afos en Japdn. El
46,3% de los pacientes (19 casos) precisaron intervencion
gastrica siendo urgente Unicamente en 2 pacientes. Las
indicaciones fueron por sospecha de tumor, presencia de
cancer gastrico y hemorragia digestiva. Los farmacos que
pueden ayudar a controlar la hemorragia son melfalan con
prednisona, colchicina, acido épsilon aminocaproico 3 o
D-penicilamina'’. El control mediante endoscopia es dificil
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si la lesion es extensa y la fragilidad vascular acentuada
por lo que en muchas ocasiones la cirugia se presenta
como el Unico tratamiento que puede salvar la vida del
paciente incluyendo la esplenectomia que puede ser (til
para normalizar el déficit de factor X asociado'?.

En el caso clinico que presentamos se identifico acumu-
lacion de amiloide en la mucosa hasta la lamina propia y
en la pared de los vasos lo que ocasiono la gran ulceracion
y fragilidad vascular contribuyendo al sangrado masivo y a
las complicaciones posquirlrgicas el déficit de factor de la
coagulacion que el paciente asociaba. Fue necesaria inter-
vencion quirurgica de urgencia en 2 ocasiones para controlar
la hemorragia y salvar la vida del paciente.

Por lo tanto, el control endoscopico de los pacientes
con amiloidosis primaria que presentan durante el curso
de su enfermedad hemorragia digestiva alta activa severa
es dificil y complejo debido a la extension de las lesiones
y a la fragilidad vascular asociada. En estos casos, ante la
imposibilidad de realizar hemostasia por métodos endosco-
picos y la severidad de las lesiones la cirugia urgente no se
debe demorar.
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