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Rotura esplénica y osteolisis secundarias a
amiloidosis primaria
Splenic rupture and osteolysis due to primary amyloidosis
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Resumen

Mujer de 51 afios, consultd a Urgencias por pérdida de 13 Kg y dolor epigdstrico agudo, presentando
dolor difuso a la palpacidn, anemia e insuficiencia renal (creatinina 5.9 mg/dL) con acidosis metabdlica.
Una TC abdominal sin contraste iv mostré una posible hemorragia subcapsular; y lesién osteolitica di-
fusa de sacro e iliacos adyacentes.

Tras tratamiento de soporte, se estabilizd clinicamente por lo que se decidié por Cirugia una actitud
expectante. En los dias siguientes se realizaron exdmenes complementarios donde destacé: cadenas
ligeras séricas kappa 564 mg/L, kappa/lambda 33.7. Por lo que se realizd biopsia de cresta iliaca en
hueso afecto y el aspirado medular mostré celularidad abundante, plasmocitosis de 9-10%. Tras una
semana, presentd dolor abdominal difuso y fue sometida a laparotomia que evidencio rotura esplénica
y hemoperitoneo. El estudio anatomopatoldgico de bazo y hueso informé de infiltracién por material
Rojo Congo (+), diagndstica de amiloidosis esplénica y medular.

Abstract

A 51-year-old woman consulted the emergency department for a 13 kg weigth loss and acute epigas-
tric pain, , anemia and renal failure (creatinine 5.9 mg / dL) with metabolic acidosis. An abdominal CT
scan without iv contrast showed possible subcapsular hemorrhage; and diffuse osteolytic lesion of the
sacrum and adjacent iliacs.

After support treatment, it was stabilized clinically, so an expectant attitude was decided on by Surgery.
In the following days, complementary tests were performed, highlighting: light chains kappa 564 mg /
L, kappa / lambda 33.7. Therefore, an iliac crest biopsy was performed on affected bone and the spinal
aspirate showed abundant cellularity, plasmacytosis of 9-10%. After one week, she presented diffuse
abdominal pain and underwent a laparotomy that showed splenic rupture and hemoperitoneum. The
anatomopathological study of spleen and bone reported infiltration by Congo Red (+) material, diagnos-
tic of splenic and medullary amyloidosis.
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INTRODUCCION

La amiloidosis es un término referido al depdsito
extracelular de fibrillas compuestas por subunidades de
proteinas de bajo peso molecular, muchas de las cuales
son constituyentes del plasma. Los 2 tipos mas frecuen-
tes son la amiloidosis primaria AL (depdsito de fragmen-
tos de cadena ligera de inmunoglobulina) y secundaria
AA (depdsito de fragmentos del reactante de fase agu-
da sérico amiloide A) que ocurre como complicacién de
enfermedades crdnicas con inflamaciéon continua o re-
currente. Otras formas son la asociada a dialisis, las he-
reditarias, la amiloidosis senil; y las amiloidosis drgano
especificas?!.

CASO CLiNICO

Mujer de 51 afios, sin antecedentes clinicos de interés,
consulté a Urgencias por dolor epigdstrico agudo irradiado
a fosa iliaca izquierda, presentando sensibilidad difusa a la
palpacion, hemodindmica estable, anemia (Hgb 5-8 g/dL), hi-
poprotrombinemia (49%) e insuficiencia renal (creatinina 5.9
mg/dL) con acidosis metabdlica (pH 7.16, HCO3 12.7 mmol/L).
Una TC abdominal sin contraste iv mostré hepatomegalia sin
lesiones focales; esplenomegalia de 15.5 cm heterogénea con
zona medial pseudonodular y posible hemorragia subcapsular
(fig. 1a); ascitis mds abundante en pelvis de contenido hete-
rogéneo; lesion osteolitica difusa de sacro e iliacos adyacen-
tes (fig. 1b) con masa de partes blandas asociada; asi como
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rifiones y via urinaria sin hallazgos. La paciente referia sintomas
constitucionales con pérdida de 13 Kg en los ultimos 6 meses, asi
como dolor sacro y pélvico mds reciente, por los que no habia con-
sultado. Tras tratamiento de soporte — incluyendo transfusiones de
hematies — y sintomdtico, se estabilizo clinicamente por lo que se
decidio por Cirugia una actitud expectante. En los dias siguientes se
realizaron examenes complementarios incluyendo citomorfologia
periférica que evidencio la existencia de cuadro leucoeritrobldstico;
bioquimica sanguinea normal o no significativa, excepto GGT 289
U/L y fosfatasa alcalina 409 U/L; PCR 5.5 mg/L (0-5); beta 2 mi-
croglobulina 13.5 mg/L (0.8-2.4), marcadores tumorales y estudio
de autoinmunidad negativos; proteinograma con albumina 3.05
g/dL y gammaglobulina 0.41 g/dL; 1gG 424 mg/dL, IgM 16 mg/
dL, IgA 102 mg/dL; inmunofijacion sérica normal; cadenas ligeras
séricas kappa 564 mg/L (3.3-19.4), relacién kappa/lambda 33.7
(0.26-1.65), cadenas ligeras orina kappa 75.7 mg/L 0-7), lambda
10.6 mg/L (0-4). Tras comprobar la existencia de una gammapatia
monoclonal monoclonal de cadenas kappa, se realizo biopsia de
cresta iliaca en hueso afecto y el aspirado medular mostro celulari-
dad abundante, plasmocitosis de 9-10% no diagndstica de mieloma
multiple y presencia de sustancia amorfa intercelular que englo-
baba parte de la celularidad medular. Una semana después de su
ingreso, durante la cudl requirié hasta 10 unidades de hematies,
la paciente empeord con dolor abdominal difuso mds intenso, por
lo que fue sometida a una nueva TC (fig. 2) y a una laparotomia
que evidencid rotura esplénica y hemoperitoneo. El estudio anato-
mopatoldgico del bazo informé extensa infiltracion de pulpa roja 'y
pared vascular por material Rojo Congo positivo (fig. 3), diagndsti-
ca de amiloidosis esplénica. Asimismo el estudio de una biopsia de
cresta iliaca afirmo la existencia de depdsito vascular e intersticial
intenso Rojo Congo positivo indicativo de amiloidosis medular. En
los dias siguientes presento sepsis por Enterobacter y tras su reso-
lucidn se inicié tratamiento con esquema VISTA por parte del Ser-
vicio de Hematologia. Evolutivamente presento deterioro general
y de funciones renal y cardiorespiratoria, coagulopatia y altera-
ciones metabdlicas con resultado de fallecimiento de la paciente.

Figura 1la. Hepato-esplenomegalia heterogénea con posible
hemorragia subcapsular. 1b. Lesion osteolitica difusa de sacro e
iliacos. La flecha muestra las zonas de lisis 6sea.

Figura 2. Rotura esplénica y hemoperitoneo (zona entre flechas)
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Figura 3. A; B: depdsitos de amiloide en médula ésea y bazo
(Hematoxilina-eosina); C: Tincion Rojo Congo para amiloide; D:
Birrefringencia verde manzana, caracteristica del amiloide bajo
luz polarizada.

DISCUSION

Los depdsitos de amiloide dan lugar a una amplia gama de
manifestaciones clinicas dependiendo de su ubicacidn y canti-
dad de deposicion, de manera que la enfermedad se presenta
frecuentemente bajo la forma de insuficiencia cardiaca, piel fra-
gil con hematomas, fallo renal y/o neuropatia(1,2). Sin embar-
go, son muy poco frecuentes tanto la rotura esplénica como la
osteolisis infiltrativas en una amiloidosis primaria, las dos mani-
festaciones clinicas principales de la paciente.

La presencia de osteolisis en amiloidosis primaria es rara
y los casos publicados muy escasos (24 casos, la mayoria antes
de 1990)(2,3,4). Por su parte, la rotura de bazo con mayor fre-
cuencia es traumatica(5), siendo poco comun la no traumatica
o secundaria a neoplasias sobre todo hematoldgicas (30%), in-
fecciones (27%), enfermedades inflamatorias como pancreatitis
(20%), farmacos (9%), algunas causas mecanicas (7%) e idiopa-
tica (7%), pero son muy pocos los casos descritos asociados a
amiloidosis.
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