parece ser la mediacion del sistema inmune (5) cuya
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modificacién pueda estar relacionada con cambios hor-
monales, trauma quirurgico, infeccién o fiebre. Arch. Esp. Urol., 58, 3 (253-255), 2005
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Summary.- OBJECTIVE: To report one case of primary
bladder amyloidosis.

METHODS: We studied a male patient with asymptomatic
hematuria by means of transurethral resection.

RESULTS: Pathologic features were consistent with
amyloidosis of the bladder wall. We cannot prove either
sites of amyloid deposits or an etiology for this disease.
CONCILUSIONS: Local idiopathic bladder amyloidosis is
a very rare disease and the most common presenting
symptom is painless hematuria. It may be difficult to
differentiate between this disease and a urothelial bladder
neoplasia.

Keywords: Primary bladder amyloidosis. Hematuria.

INTRODUCCION

La amiloidosis es un grupo heterogéneo de enfermedades
consistentes en el depdsito extracelular de una sustancia
proteinacea anormal. La enfermedad puede ser clasifica-
da segln su extension (sistémica o localizada) y segin su
etiologia (primaria o secundaria). Dentro de las formas
localizadas destacan la del tracto respiratorio, tracto
genitourinario y la cutanea. La amiloidosis vesical locali-
zada primaria es una entidad de diagnéstico muy infre-
cuente.

CASO CLINICO

Paciente vardn de 43 afios sin antecedentes médico-qui-
rirgicos de interés que fue remitido a consulta de

Urologia por su médico de atencion primaria por hema-
turia macroscopica de varias semanas de evolucién. Se
inicio el estudio de dicha hematuria con ecografia reno-
vesical, citologia de orina y urografia intravenosa, sien-
do todas ellas normales. En la cistoscopia se evidencié
una lesién sobreelevada en clpula de aspecto eritemato-
so e hipervascularizacion en cara lateral derecha y trigo-
no. Ante los hallazgos descritos se procede al tratamien-
to quirdrgico de la lesion mediante reseccion transuretral
y biopsia de las lesiones. El informe anatomopatolégico
de las muestras remitidas reveld el depdsito de material
eosindfilo acelular rojo congo positivo compatible con
amiloidosis (Figuras 1y 2).

Con el diagnostico de amiloidosis vesical se amplié el
estudio de amiloidosis. Todas las pruebas realizadas
(analitica de sangre y orina, electroforesis sérica y de
orina, estudio inmunoldgico) fueron normales y la biop-
sia de mucosa rectal no evidencié depdsito de material
amiloide. El paciente fue diagnosticado de Amiloidosis
Vesical Primaria Localizada, permaneciendo asintomati-
co al cabo del primer afio de seguimiento.

DISCUSION

La amiloidosis vesical primaria localizada es una entidad
rara y una causa infrecuente de hematuria. El pico de
edad se sitla entre los 50 y los 60 afios y la proporcion
hombre:mujer es de 1:1 o con ligero predominio mascu-
lino segun las series. (1, 2).

Su etiologia es desconocida. Mas de un tercio de los
pacientes diagnosticados desarrollaran sintomas tardios

FIGURA 1A. Imagen microscopica de biopsia de ctpula
vesical (Hematoxilina-eosina).

FIGURA 1B. Tincién Rojo Congo de muestra de cupula
vesical.
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de una neoplasia hematoldgica oculta subyacente. Una
teoria propuesta postula que una cistitis cronica puede
causar una intensa agregacion local de células linfoplas-
maticas, que posteriormente proliferan de manera mono-
clonal y secretan cadenas ligeras para formar depositos
amiloides. (3) La amiloidosis vesical primaria general-
mente afecta a las capas submucosa y muscular propia
de la vejiga mientras que la secundaria afecta a las
capas profundas y los vasos (por lo que la hematuria es
mas importante y de peor control). Consiste en depdsitos
eosindfilos amplios, positivos con la tincién de rojo congo
(birrefringencia positiva), asi como un infiltrado de célu-
las plasmaticas. Con microscopia electrénica se observa
un entramado de fibrillas amiloides de unos 10 a 15 nm
de diametro (1, 4)

La presentacion clinica y endoscopica puede ser indistin-
guible de una lesion neoplasica urotelial (5). La forma
mas frecuente de presentacion es la hematuria macrosco-
pica (80% de los casos). También pueden aparecer sinto-
mas irritativos miccionales (frecuencia, urgencia, dificul-
tad miccional, disuria y nicturia); mas raros son el dolor
suprapubico, masa pélvica anterior y deterioro de la fun-
cion renal. Se ha descrito amiloidosis en todo el tracto
genitourinario, incluido un caso en el pene que cursé con
disfuncion erectil. La exploracién fisica es normal. (1, 6).
Cabe destacar que no se han descrito ningin caso de
amiloidosis concomitantemente con carcinoma de células
transicionales. (4).

En el caso de la amiloidosis, el cultivo y la citologia de
orina suelen ser negativas. En cuanto a la UlV, en el 95%
de los casos es normal; el restante 5% muestra alteracio-
nes inespecificas (irregularidades de la pared vesical,
defectos de replecion, dilatacion de uréteres o estenosis
ureteral distal). La cistoscopia es la prueba que aporta
mas hallazgos; se han descrito distintas formas de pre-
sentacion: la mas frecuente son lesiones submucosas
amarillentas, en general bien circunscritas y polipoideas
(también puede observarse ulceraciones, mucosa conges-
tiva hemorragica, area hemorragica granular, papilas,
lesiones angiomatosas o formas varicosas). Estos hallaz-
gos no permiten un diagnostico preciso y en todos los
casos hay que recurrir a los hallazgos histologicos de las
biopsias tomadas. La distribucion mas frecuente del ami-
loide es en trigono (30%). En general otras pruebas de
imagen (CT abdomen, RMN, arteriografia) no aportan
ningun beneficio adicional.

Una vez diagnosticada una amiloidosis vesical hay que
identificar si esta se trata de una forma localizada o sis-
témica y si es primaria o secundaria. En el primer caso,
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una de las pruebas de mayor rendimiento es la biopsia
rectal, que identifica un 70-80% de las amiloidosis sisté-
micas (también se pueden llevar a cabo biopsias en otras
localizaciones). Dentro de las pruebas complementarias
para identificar posibles etiologias (mieloma mdiltiple,
macroglobulinemia de Waldestrom, gammapatia mono-
clonal de significado incierto, tuberculosis...), se encuen-
tran la electroforesis sérica y urinaria, RX torax, factor
reumatoide y test de Mantoux entre otras pruebas. (1, 6).
El tratamiento de eleccion ha sido la reseccién transure-
tral (RTU) de las lesiones (4). Existen tratamientos médicos
gue se han ensayado con resultados variables, como son
las instilaciones endovesicales de dimetilsulféxido
(DMSO) (7), la colchicina o la cefarantina (8). Aunque
muy raro, la hematuria incontrolable puede precisar la
ligadura/embolizacién de arteria iliacas o incluso la cis-
tectomia (4, 5).

La tasa de recurrencias esta en torno al 50%, lo que obli-
ga a mantener una vigilancia endoscopica y clinica, de
duracién no determinada en la actualidad.(6)
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