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Pseudooclusion intestinal y hemorragia
digestiva fulminante secundaria a amiloidosis
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La amiloidosis es una entidad poco frecuente, que consiste
en el depdsito de proteinas amiloideas de cardcter insoluble y
fibrilar, casi siempre en los espacios extracelulares de érganos
y tejidos. Existen diferentes tipos en funcién del tipo de protei-
na que predomine en el depdsito tisular (1):

—La forma primaria (AL), la mds frecuente y tipica del mielo-
ma multiple posee manifestaciones clinicas de tipo sistémico y su
evolucion, mds lentamente progresiva lleva al paciente casi irrever-
siblemente a la muerte por fallo cardiaco o renal. Suele presentarse
como sindrome nefrético de origen desconocido, hepatomegalia,
sindrome del ttinel carpiano, macroglosia, miocardiopatia y detec-
cién de inmunoglobulina monoclonal en orina o suero del paciente.

—La forma secundaria (AA) o de los procesos crénicos, como
es nuestro caso, posee una clinica localizada en el sistema u 6rga-
no en el que se acumulen las proteinas. Existen otras formas here-
dofamiliares o asociadas al Scrapie o a la fiebre mediterrdnea fa-
miliar mds raras y de evolucién parcialmente desconocida.

—También se ha descrito la amiloidosis asociada a la didli-
sis crénica (AH) por depésito en los tejidos de proteina B, mi-
croglobulina.

Aportamos un caso de amiloidosis secundaria a artritis reu-
matoide que debutd con cuadro de obstruccién intestinal y
hemorragia digestiva baja masiva. Su rareza y escasa referencia
en la bibliografia son el motivo de esta comunicacién.

Caso clinico

Varén de 78 afios con antecedentes de artritis reumatoide, hi-
pertension arterial e insuficiencia circulatoria en tratamiento mé-
dico, que consulta en urgencias por dolor abdominal difuso de
una semana de duracién acompafiado de nadseas, vémitos y falta

de emision de gases y heces en las ultimas 24 horas. A la explora-
cidn fisica, el paciente presentaba un abdomen globuloso, doloro-
so de forma difusa y con discreta defensa a la palpacién profunda.
El aspirado por sonda nasogdstrica presentaba caracteristicas in-
testinales y el tacto rectal no evidencié anomalias. La radiologia
simple de abdomen mostré dilatacion de asas de intestino delgado
con aire en marco colico e imagen de stop a nivel de sigma-recto.
El enema opaco urgente no evidencié causa orgdnica de la obs-
truccién siendo informado como colon descendente espastico.

Se instaurd terapia conservadora con aspiracién géstrica, flui-
doterapia y tratamiento médico intravenoso persistiendo el cuadro
de ileo. Descartada la existencia de causas metabdlicas o farmaco-
16gicas que mantuvieran el cuadro clinico, se decidié laparotomia
exploradora apreciando asas de delgado dilatadas hasta yeyuno
medio donde adquirfan un calibre normal sin encontrar causa orga-
nica de la obstruccién. Como unico hallazgo intraoperatorio desta-
c6 la presencia de un diverticulo de Meckel no complicado que
tras extirpacion se remitié para estudio histopatoldgico.

El postoperatorio cursé con pobre recuperacion del transito in-
testinal, persistiendo la distension abdominal. A las 72 horas de la
intervencion, el paciente presentd episodios importantes de recto-
rragias asociados a inestabilidad hemodindmica, obligando a la rea-
lizacién de colonoscopia urgente sin poder determinar la causa del
sangrado. Con pruebas de coagulacién dentro de la normalidad se
decidi6 intervencion quirtirgica apreciando un intestino delgado
distendido sin signos de isquemia ni necrosis y un ciego congestivo
y dilatado con dos lesiones ulcerosas sangrantes. Se realizé hemico-
lectomia derecha. En el postoperatorio inmediato, recidiv la hemo-
rragia de manera masiva, falleciendo el paciente por shock hipovo-
Iémico el cuarto dia postoperatorio. La anatomia patoldgica del
diverticulo de Meckel reveld depdsito de material amiloide en los
vasos del plexo submucoso con oclusion parcial de la luz, sin célu-
las plasmocitarias de otra indole inflamatoria, que se tefifa con Rojo
Congo y mostraba birrefringencia verde claro con luz polarizada
(Fig. 1). La descripcién microscépica de la pieza de hemicolecto-
mia sefialaba la ulceracién de la mucosa del ciego y la existencia de
2 lesiones de aproximadamente 1 cm de didmetro que en la submu-
cosa presentaban depdsito perivascular de material amorfo que se
teiifa con rojo Congo confirmando el diagnéstico de amiloidosis.

Discusion

Los sintomas gastrointestinales de la amiloidosis son fre-
cuentes en todos los tipos de la enfermedad, con una inciden-
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Fig. 1.- Vista parcial de mucosa y submucosa de colon. En la submuco-
sa se aprecian vasos sanguineos con pared engrosada, hialinizacion y
depdsito nodular de un material amorfo que obstruye parcialmente la
luz vascular (Tincion tricromico, X 20).

cia cercana al 98% (2). Las manifestaciones clinicas de la en-
fermedad varian desde una forma asintomadtica, molestias ab-
dominales difusas, alteraciones del transito, pseudobstruccién
intestinal, malabsorcién intestinal y forma mds graves con he-
morragia digestiva y perforacién gastrointestinal.

La presentacion clinica de la amiloidosis viene determinada por
la localizacion histoldgica del depdsito amiloide: asi, en musculo o
en tejido nervioso puede ocasionar dismotilidad intestinal; en mu-
cosa gastrointestinal puede provocar alteracién en la absorcion, o en
pared vascular puede provocar hemorragia e isquemia (3,4). En
nuestro caso, la sintomatologia se pudo relacionar con un doble ori-
gen, el depdsito muscular y depdsito perivascular, con alteracion
importante en la motilidad intestinal y desarrollo de tlceras muco-
sas en ciego que desencadenaron la hemorragia digestiva (Fig. 1).

Los pacientes con amiloidosis primaria (AL) y formas asociadas
a la didlisis crénica (AH) presentan sintomas gastrointestinales cro-
nicos e intermitentes que evolucionan a una forma severa de enfer-
medad, mientras que los pacientes con amiloidosis secundaria
(AA), como el caso clinico presentado, suelen desarrollar un proce-
so agudo de entrada (4). Los sintomas de la enfermedad son poco
caracteristicos; conviene subrayar, en este sentido, la enorme impor-
tancia que tiene la existencia de una sospecha clinica de la enferme-
dad para realizar un diagndstico precoz y prevenir la aparicion de
complicaciones (5). Como exponemos en nuestro caso, la pseudo-
obstruccion intestinal de la forma AA, presentd escasa correlacion
entre la clinica larvada y el grado de anormalidad radiolégica (6).

La hemorragia digestiva, que se presenta con mayor frecuencia
en esofago, estdmago e intestino grueso, puede ser el resultado de
alteraciones en la coagulacion de estos pacientes, unido a la afec-
tacion de la mucosa gastrointestinal por el depdsito amiloide
(1,7). Asi, Hirata y cols. (8) aportan un caso de hemorragia diges-
tiva baja por tlcera en colon sigmoide secundaria a isquemia por
depdsito de amiloide perivascular sin evidencia de enfermedad
sistémica. En nuestro caso, la etiologia de la hemorragia digestiva
baja no se pudo determinar mediante la colonoscopia y la inesta-
bilidad hemodindmica del paciente obligd a intervencién quirtr-
gica urgente, encontrandose ulceras sangrantes en ciego, donde la
anatomia patoldgica descubrié depdsito amiloide perivascular
como en el caso de Hirata y cols.

La perforacion del tracto gastrointestinal en esta entidad es
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rara, existiendo relacién causal con la isquemia provocada por
depdsito amiloide perivascular.

En ocasiones, el acimulo de sustancia amiloide en otros tra-
mos del tubo digestivo puede simular una masa o tumoracion.
Conviene subrayar la importancia de la realizacion de explora-
ciones complementarias ante la sospecha clinica de la enferme-
dad (sobre todo, la endoscopia digestiva) que nos permitan lle-
gar a un diagndstico diferencial con neoplasias intestinales
(1,5). Asi, entre los hallazgos endoscopicos de la enfermedad
se han descrito fragilidad mucosa intestinal, ulceraciones, ero-
siones, formaciones polipoideas y hematomas submucosos.

Para el diagnéstico de la entidad es indispensable el estudio his-
topatolégico de las muestras, basado en sus caracteristicas tintoria-
les e inmunohistoquimicas. La sustancia amiloide se tifie con Rojo
Congo y presenta birrefringencia verde con luz polarizada (1). En
la forma AL la sustancia amiloidea es resistente al permanganato
potdsico y a los anticuerpos anti AA, mientras que la forma AA es
sensible a ambos. El depdésito de la sustancia es muscular en la AL
y AH, y de tipo neuropdtico y vascular en la AA (3).

Las amiloidosis localizadas tienen mds facil tratamiento que las
sistémicas, en las que este se limita habitualmente a la resolucién
de las posibles complicaciones. Se ha propugnado el uso de ciertos
peristaltdgenos del tipo del cisapride basandose en su actuacion se-
lectiva sobre los receptores de la acetilcolina del plexo mientérico
(6). En las formas AA se han utilizado diferentes sustancias para
prevenir la expansion o eliminar los depésitos proteicos. Asi, se ha
experimentado el clorambucilo, colchicina y eritromicina, con re-
sultados dispares (2) y se han descrito casos de mejorfa clinica con
el ayuno absoluto y la administracién de nutricién parenteral (4).
En las formas AA con afectacién de la motilidad intestinal como
en nuestro caso, se ha promulgado, ademds del tratamiento de la
enfermedad de base, la actitud conservadora y expectante, evitan-
do de entrada la actuacion quirtrgica, sobre todo en los cuadros de
pseudobstruccién intestinal. Aunque la cirugia podria estar indica-
da en pacientes con sangrado gastrointestinal, perforacién u otra
complicacion severa (2), la mayoria de las veces, el tratamiento
quirtrgico en ambas formas de la enfermedad suele ser paliativo.

C. Rodero Astaburuaga, J. Bueno Lledo, F. Lopez Baeza,
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D. Rodero Rodero
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Tumor de Askin con metastasis sigmoidea
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El tumor de Askin o tumor neuroectodérmico primitivo
(TNEP), es una neoplasia infrecuente de la pared toracica des-
crita por Askin y cols. (1) en 1979, perteneciente a la familia de
tumores de Ewing. Comunicamos el caso de un paciente con
tumor de Askin que presentd un cuadro de abdomen agudo de-
bido a la perforacién de una metéstasis sigmoidea.

Varén de 36 afios, remitido a nuestro Servicio por presentar
un tumor de consistencia dura, doloroso al tacto, localizado en la
regién dorsal del hemitérax izquierdo. La TAC tordcica confir-
mo la existencia de una masa extrapulmonar en el segmento 6 del
I6bulo inferior izquierdo. El estudio citolégico obtenido por
PAAF sugeria que se trataba de un tumor maligno de origen neu-
roectodérmico de células pequeiias. Se realizd toracotomia, re-
seccion del tumor, de los arcos costales de las costillas séptima,
octava, novena y lobectomia inferior izquierda. El diagndstico
anatomopatoldgico fue tumor neuroectodérmico periférico con
margenes quirdrgicos libres. Tras la cirugia recibié quimiotera-
pia adyuvante (vincristina, actinomicina D, ciclofosfamida y
adriamicina). Permaneci6 asintomdtico 18 meses hasta que pre-
sentd una fractura patoldgica de fémur por lesion litica metastasi-
ca de 10 cm. El TAC toricico objetivd metdstasis pulmonares
multiples. En el afio siguiente recibid tres regimenes de quimio-
terapia (VACA, Ifosfamida y VP16) sin remision clinica. En el
sexto ciclo, presentd un cuadro de dolor abdominal, peritonismo,
fiebre (39 °C) y mal estado general, realizindose laparotomia ex-
ploradora, hallando una peritonitis fecaloidea secundaria a un tu-
mor escirro perforado, localizado en sigma, de 10 x 14 cm. Se
practic sigmoidectomia y colostomia terminal (operacion de
Hartmann). El estudio histoldgico confirmd la afectacién metas-
tasica sigmoidea por un TNEP (Fig. 1). En el postoperatorio de-
sarroll6 un fallo multiorganico y fallecié en el 10° dia.

El tumor de Askin es una neoplasia maligna que se desarro-
1la en la cresta neural y afecta a partes blandas (2). Histologica-
mente, consiste en una proliferacién neoplésica de células de
nucleo redondo de tamafio pequefio o medio, escaso citoplasma
y multiples mitosis. Una caracteristica muy especifica es la for-
macion de rosetas de Homer-Wright, que son diagndsticas de
TNEP (3). La localizacién mds comiin es la toracopulmonar,
seguida por el drea pélvica. Las metdstasis normalmente afec-
tan a los pulmones, huesos, higado y cerebro (4). No existen ca-
sos previos, salvo error u omision, de metdstasis en el sigma.
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La edad media de presentacién del TNEP primario es entre
15-20 afios (5). Los sintomas clinicos principales son el dolor
local y la deformidad de la pared tordcica. Se ha descrito su
asociacién con otras enfermedades hematoldgicas, como la en-
fermedad de Hodgkin (6). El prondstico del TNEP es malo,
aunque empleando la terapia mds aceptada consistente en la
combinacion de cirugia radical y quimioterapia basada en el ré-
gimen VACA (vincristina, actinomicina D, ciclofosmamida y
adriamicina) se ha conseguido incrementar la supervivencia,
aunque no el periodo libre de enfermedad, pudiendo presentar
metdstasis en organos en los que no se habian descrito previa-
mente como la localizacién sigmoidea que presentamos.

K. Muffak, J. M. Ramia, A. Palomeque, J. Villar,
A. Garcia-Navarro y J. A. Ferrén
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Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada
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