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CASUISTICA

DEFICIT ADQUIRIDO DEL FACTOR Xy AMILOIDOSIS

Dres. Lujan Rolando, Ignacio Sisamén, Ignacio MacKinnon, Marcelo Guagnini

CASO

Un varon de 74 afios de edad fue internado en el
servicio de cardiologia por presentar dolor precordial.
Tenia antecedentes de hipertension arterial con
retinopatia, cardiopatia isquémica, claudicacién in-
termitente. Habia sido fumador de 30 cigarrillos por
dia hasta hacia 5 afios, y cumplia criterios de bron-
quitis cronica. En los ultimos afios desarrollo
incificiencia renal crénica y anemia normaocitica leve.
Ademas, tuvo una hepatitis a los 40 afios, de etiologia
desconocida.

El evento isquémico se asocié a una profundiza-
cion de su anemia debido a una hemorragia digestiva
alta. Habia comenzado con melena a las 24 horas de
su ingreso. La endoscopia mostré una gastropatia
eritematosa. Evolucion6 favorablemente a los trata-
mientos propuestos y fue dado de alta.

Quince dias después el paciente volvié a ser inter-
nado por dolor abdominal y una nueva caida del
hematocrito de 14 puntos, evidencidandose un hema-
toma retroperitoneal en la tomografia computada.
Este sangrado espontaneo estuvo asociado a un tiem-
po de protrombina (TP) prolongado (47%), rescatan-
dose de la historia clinica valores previos normales.
Nuevamente el paciente fue transfundido, el sangra-
do se autolimito y el paciente fue dado de alta que-
dando pendiente para el estudio ambulatorio la alte-
racion en la coagulacién

Posteriormente agregd hematomas espontaneos en
la piel, con aparicién de una masa axilar izquierda.
El estudio de coagulacion mostré un déficit adquiri-
do del factor X (FX).

Se realiz6 una biopsia de la masa axilar izquierda
con previa transfusion de plasma fresco congelado
(PFC). En dicho procedimiento present6 un sangrado
abundante y persistente requiriendo nuevas unida-
des de PFC y complejo concentrado de protrombina
(CCP).

Debido a la presencia de esta extrafia entidad, se
realizé una puncion de grasa abdominal en busca de
amiloide que fue negativa. Se continud la busqueda
del mismo con una biopsia de médula 6sea que mos-
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tré material amiloide perivascular con cadenas kappa
intracitoplasmaticas en la marcacion linfocitaria, con
escasas células plasmaticas, arribando al diagnostico
de amiloidosis primaria (presentaba un proteinogra-
ma sérico normal y no tuvo proteinuria de Bence
Jones).

El paciente realizo tres ciclos de quimioterapia con
vincristina, adriamicina y dexametasona presentan-
do mejoria en los tiempos de coagulacion (TP 70%).
Posteriormente agreg6 complicaciones infecciosas
(neumonia intrahospitalaria, sepsis por Pseudomona
aeruginosa con hemocultivos y uroculticos positivos)
Yy nuevos sangrados.

Seis meses después del diagndéstico del déficit ad-
quirido del factor X presenté un sangrado digestivo
fatal.

El motivo de esta presentacién es discutir el ori-
gen, los enfoques terapéuticos, y la importancia del
reconocimiento de patologias subyacentes a este raro
trastorno de la coagulacion.

Describiremos a continuacion los problemas plan-
teados por el déficit del factor X y la amiloidosis por
cadenas livianas.

INFORME DE LA AUTOPSIA

Segun la mayoria de las series, la amiloidosis AL
seria la mas frecuente, en general asociada a discrasias
de células plasmaticas. Cuando ésta no es la patolo-
gia subyacente, suele diagnosticarse una gamapatia
monoclonal de significado incierto (MGUS).

La autopsia (fig. 1-4) mostré una amiloidosis
sistémica con compromiso de bazo, rifiones, médula
Osea, adrenales, higado, ganglios linfaticos y superfi-
cie diafragmatica. La misma se hallaba complicada
con una bronconeumonia aguda necrotizante a gér-
menes bacilares gram negativos y con una hemorra-
gia digestiva gastrica y rectal como causas probables
de la muerte.

Ademas coexiste ateroesclerosis severa con oclu-
sion coronaria parcial causante de una cardiopatia
isquémica crénica y de un aneurisma de arteria iliaca
derecha.

Dentro de los hallazgos aparecieron dos
oncocitomas en sendos rifiones, un nédulo suprarrenal
izquierdo, un ndédulo de tiroides e hiperplasia nodular
de prostata.
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Figura 3. Rifidn con depdsitos amiloideos en el mesangio
glomerular y tdbulos dilatados con contenido proteinaceo
(HyE10x).

Respecto a la bronconeumonia necrotizante, es una
complicacién habitual en los pacientes con inmuno-
deficiencias, siendo ésta de bacilos Gram negativos,
probablemente pseudomonas.

Por ultimo, los oncocitomas son hallazgos de au-
topsia en general cuando miden menos de 2 cm, rara-
mente son bilaterales como en este caso.

FACTOR X

El déficit de factor X (FX) fue descripto por prime-
ra vez en dos pacientes por Stuart y Prower en la
década del 502

La deficiencia de este factor es una de las mas ra-
ras. El factor X es una proteasa dependiente de la vi-
tamina K, siendo la primer enzima de la via final co-
mun en la formacion del trombo. El gen que codifica
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Figura 4. Parénquima pulmonar con infiltrados leucocitarios
intraalveolares correspondientes a una bronconeumonia
aguda (HyE 25x).

para dicho factor, se encuentra en el brazo largo del
cromosoma 13 y esta dividido en ocho exones, cada
uno de los cuales codifica para un dominio especifico
de la proteina. Se han identificado numerosos poli-
morfismos del FX, sin embargo, dichos polimorfismos
no alteran sus niveles séricos. El factor X se sintetiza
en el higado como un pro péptido con una estructura
similar a la de los factores dependientes de vitamina
K. La activacion del FX en FX,, se produce por clivaje
de este pro péptido; y puede desencadenarse desde la
via extrinseca, la intrinseca o de ambas®.

La activacion a través de la via extrinseca ocurre
a expensas del factor tisular (FT), el factor Vlla, cal-
cio y fosfolipidos. La via intrinseca se activa cuando
ocurre la interaccién de factor IXa, factor VIII, y nue-
vamente calcio y fosfolipidos. El factor X activado
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(FXa), es el mas importante activador de la
protrombina. La presencia del complejo FXa, factor
Va, calcio y fosfolipidos, aceleran su conversion a
trombina.

El FX, activa a los factores V, VIl y VIII por medio
de clivaje. El FXa es finalmente inactivado mediante
la formacion de un complejo con la antitrombina, el
cual es depurado posteriormente por el higado. Su
actividad también es regulada por el inhibidor del
factor tisular (IFT). EI FXa se une al IFT formando un
complejo, el cual se une posteriormente a otro com-
plejo (FT y FVIIa) perdiendo actividad en la cascada
de la coagulacién.

Los pacientes con déficit de FX pueden ser
asintomaticos o presentar historia de sangrados de
distintas magnitudes, desde pequefias lesiones en piel
hasta hemorragia intracraneal (en caso de deficien-
cia severa)*®. Ademas la evaluacién de estos pacien-
tes puede revelar enfermedades subyacentes que lle-
van al déficit del factor.

La clasificacién del déficit de FX se basa en resul-
tados de laboratorio (funcionales e inmunolégicos).
El tipo I, se caracteriza por disminucién de la sintesis
de la proteina, por lo que se encuentran disminuidos
tanto la actividad del FX como sus niveles en el plas-
ma. En el tipo I, los niveles de antigeno se encuen-
tran cerca de lo normal, mientras que la actividad del
mismo esta reducida, esto indica la produccién de una
molécula disfuncional.

A su vez, el déficit del factor X puede ser un tras-
torno hereditario o adquirido. La deficiencia congé-
nita del FX es un trastorno raro generado por
deleciones genéticas, anormalidades cromosémicas y
distintas mutaciones, se transmite de forma
autosOmica recesiva, con una incidencia de
1:1.000.000 en la poblacién general. Los pacientes con
la expresiéon homocigota de este déficit pueden pre-
sentar tendencia al sangrado a cualquier edad, sin
embargo, aquellos que presentan niveles de
FXa <1U dl lo presentan en etapas tempranas de la
vida, por ejemplo sangrado del cordén umbilical,
hemartrosis, severos sangrados post operatorios o he-
morragias en el sistema nervioso central (SNC). La
forma heterocigota, tiene una prevalencia de 1:500,
siendo esta usualmente asintomatica. Sin embargo, al-
gunas formas, pueden presentar tendencia significa-
tiva al sangrado debido a una actividad enzimética
insuficiente, o la formaciéon de complejos que redu-
cen la actividad de protrombinasa.

La deficiencia adquirida del factor X puede se se-
cundaria a diversas entidades:

El déficit de vitamina K. La misma puede produ-
cirse por malabsorcién, debido al uso de anticoagu-
lantes dicumarinicos o distintas hepatopatias. Sin
embargo, en estos casos también existe una deficien-
cia de otros factores dependientes de la vitamina K.
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Mieloma Multiple. Hay un solo caso reportado
de mieloma asociado con déficit de factor X. Los ni-
veles se normalizan con la remisién completa del mie-
loma.

Drogas. El valproato de sodio se ha asociado
esporadicamente con esta deficiencia®.

Neoplasias. El déficit de FX fue reportado en va-
rios de tumores. Estos incluyen, timoma, carcinoma
renal y adrenal, carcinoma gastrico, leucemia
linfoblastica aguda y leucemia mielobléastica aguda.

Infecciones. La infeccién por Micoplasma
pneumoniae fue asociada con el déficit del factor X.
También fueron descriptos dos casos de lepra relacio-
nados con deficiencia de dicho factor. EI mecanismo
por el cual se produce este déficit es desconocido, sin
embargo, el agente infeccioso y el FX pueden tener
epitopes similares y de esta manera ser removidos de
la circulacion por el sistema inmune’.

Sindrome antifosfolipido. Se han reportado dos
pacientes con severa deficiencia de FX asociada a la
presencia de anticoagulante lUpico, ambos con hemo-
rragias importantes®.

Amiloidosis. La primera descripcién de la asocia-
cion entre amiloidosis primaria (AL) y déficit de FX
fue en el afio 1962, desde entonces hubo numerosos
casos reportados®.

El déficit de factor X, es el trastorno de la coagula-
cion que con mas frecuencia se produce en la amiloi-
dosis AL, afectando al 8,7% de los pacientes, sin em-
bargo es rara la presentacién de este trastorno en la
amiloidosis secundaria (AA)Y.

Usualmente se produce una disminucion de los
niveles de FX en plasma, aunque también se puede
observar una disminucién de su actividad.

Por mucho tiempo se ha propuesto que el FX es
eliminado de la circulacion siendo absorbido por las
fibras de amiloide depositadas en los tejidos
perivasculares del bazo, disminuyendo su vida me-
dia en plasma. A favor de esta teoria se han citado
trabajos en los que se realizaron esplenectomias con
la intencion de corregir los defectos hemostaticos®1%
19, Sin embargo, el compromiso esplénico en la ami-
loidosis no se correlaciona con deficiencia del factor
X u otras alteraciones de la coagulacion en los traba-
jos que midieron tanto la actividad de FX como su
concentracion#?s,

Un estudio retrospectivo realizado en 337 pacien-
tes con amiloidosis AL evidencié sangrados anorma-
les en el 28% de los mismos'. Equimosis y parpura
fueron los mas comunes, aunque también se observa-
ron sangrados clinicamente significativos, principal-
mente los del tracto gastrointestinal (5%) y renal (1%).
Dichos sangrados extracutaneos fueron asociados con
prolongacién del TP e independientes del tiempo de
trombina (TT).
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Anormalidades en el TT, TP o KPTT fueron evi-
denciadas en el 51% de los pacientes. Las mas comu-
nes fueron la prolongacién del TT observada en el 32%
de los casos y la prolongacién del TP en el 24%. La
prolongacién del TT fue asociada con la presencia de
depositos hepaticos de amiloide, proteinuria y nive-
les séricos bajos de albimina. Como se dijo antes, la
prolongacién del TP se asocié con una historia anor-
mal de sangrados extracutaneos.

En este estudio, donde la prevalencia del déficit
de factor X fue del 14%, se observé que los pacientes
con este déficit que tuvieron valores subnormales de
actividad del FX presentaban niveles de antigeno de
FX relativamente superiores en relacién a aquellos
con actividad de FX normal.

Esto propone una fisiopatologia mas compleja que
un simple modelo de absorcion. Este grupo de estu-
dio sugiere que ademas de la absorcion del FX por las
fibrillas de amiloide perivascular, se produce un de-
terioro de la funcion del factor por alteraciones en su
sintesis hepatica (especialmente durante la glicosila-
cion), o por inactivacion de la actividad del FX por
ligandos solubles.

Las medidas terapéuticas deben considerar tres
momentos, el sangrado activo, la correccion del défi-
cit para disminuir el riesgo de sangrado y la profi-
laxis durante los procedimientos.

El sangrado agudo requiere del soporte hemodi-
namico, la reposicién de elementos formes de la san-
gre y medidas que reviertan la coagulopatia. Para esto
se cuenta con plasma fresco congelado, complejo con-
centrado de protrombina y el factor VII recombinante
(FVIIr). La manera en que el FVIIr actla en distintas
vias provocando hemostasis, pero su mecanismo de
accion escapa a los fines de esta discusion?®.

La prolongacién de los tiempos de coagulacion y
la determinacion del déficit de FX en un paciente que
no ha presentado sangrados no requiere tratamiento
especifico, pero obliga a rastrear patologias asocia-
das y su eventual tratamiento. El tratamiento de las
enfermedades de base se relacionan con correccion
de la discrasia hematoldgica y disminucion de los san-
grados. En este caso, el paciente que presentamos co-
rrigi6 la prolongacién del TP hasta el rango normal,
luego de realizar 3 ciclos de quimioterapia. Otras es-
trategias como esplenectomia, plasmaféresis, el uso
de gamaglobulinas y esteroides han sido usadas. La
deficiencia de vitamina K debe corregirse mediante
su administracion.

Es necesario evaluar minuciosamente los riesgos
y beneficios en los pacientes con déficit de FX que van
a ser sometidos a procedimientos con riesgo de san-
grado. Como medidas profilacticas durante el acto se
puede recurrir a la transfusién de PFC y CCP (Pro-
tomplex®, Bebulin®), ya que no se dispone de concen-
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trados purificados de factor X. ElI PFC rara vez detie-
ne los sangrados y los CCP logra disminuir los san-
grados parcialmente y por un breve periodo de tiem-
po y representa un riesgo significativo de complica-
ciones tromboembélicas (coagulacion intravascular
diseminada, infarto de miocardio). El uso de FVIIr ha
mostrado se eficaz en disminuir la tasa de sangrados
y mejorar los tiempos de protrombinay los niveles de
FXY7,

El déficit de FX es una entidad rara en la practica
clinica. Por lo expuesto anteriormente las deficiencias
congénitas son extremadamente infrecuentes y con-
llevan, por lo general, una historia de herencias. Del
otro lado se presentan los casos adquiridos que obli-
gan a buscar la patologia de base, ya que, la mayor
parte de las veces, la resolucion o el tratamiento de la
misma llevan a mejorias en los tiempos de coagula-
cion®.

AMIOLOIDOSIS DE CADENAS LIVIANAS

En 1854 Virchow adopt6 el término amiloide, para
referirse al depésito de material extracelular anormal
en el higado®. La amiloidosis sistémica es un desor-
den en la conformacion de una proteina insoluble
(fragmentos de cadenas livianas de inmunoglobulinas
monoclonales) que adopta una estructura de ldminas
cruzadas con plegamientos B que forman fibrillas,
con un componente P, que le confiere estabilidad, y
se deposita en los tejidos. La acumulacion de estos
depositos tisulares lleva a la disrupcion de la estruc-
tura y la funcién normal de los 6rganos afectados.
asociado con una discrasia de células plasmaticas. De
éstos, los mas frecuentemente afectados son el rifién,
el corazon, el higado y el sistema nervioso periférico.
Sin embargo, la cantidad de amiloide depositado pa-
rece no guardar relacién con el dafio funcional orgéa-
nico, especialmente en el riAén®,

La incidencia de esta entidad es dificil de precisar.
En nuestro pais no hay registros serios de amiloido-
sis. La incidencia tanto en Estados Unidos como en el
Reino Unido equivale a 600 nuevos casos por afio. La
edad de los pacientes al momento de la presentacion
esentre 50y 70 afios. La relacién de aparicién en hom-
bre y mujeres es equitativa®?. La clasificacién actual
de los distintos tipos de amiloide se basa en la natura-
leza del precursor proteico, el tipo mas frecuente de
amiloidosis es el que depende de cadenas livianas de
inmunoglobulinas (tipicamente kappa y lambda), co-
munmente llamada amiloidosis primaria?2,

El espectro de manifestaciones clinicas en am-
plio y depende de los érganos comprometidos. No
obstante, un sindrome constitucional acompafa a las
lesiones especificas e incluso las precede. Aunque rara
vez se llega al diagnéstico por sintomas como fatiga
y pérdida de peso.
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El compromiso renal estd dominado por la apari-
cion de proteinuria, habitualmente formando parte
de un sindrome nefrético, y ésta puede acompariarse
de insuficiencia renal o no. La progresion de la
disfuncion y la hipertensién arterial son poco comu-
nes.

La miocardiopatia congestiva de la amiloidosis se
presenta de forma rapida, es progresiva, y predomi-
na la insuficiencia derecha. El electrocardiograma
(ECG) muestra voltajes bajos y patrén de secuelas
isquémicas. El ecocardiograma evidencia hipertrofia
concéntrica de los ventriculos, predominando el iz-
quierdo con leve alteracion en la fraccidn de eyeccion,
dilacion auricular y un patroén restrictivo en el llena-
do ventricular. Cuando en un paciente con estas ca-
racteristicas se intenta tratar la disfuncion diastolica
con bloqueantes calcicos y empeoran los sintomas la
sospecha de miocardiopatia amiloide debe pasar a ser
de alta probabilidad.

La neuropatia sensitivo-motora es frecuente, sin
embargo, tiende a predominar el compromiso sensi-
tivo, distal y simétrica. En contraste, la disfuncion
autondmica puede llegar a ser severa con hipotension,
impotencia y alteraciones de la motilidad gastrica.

El compromiso digestivo conlleva saciedad precoz,
nauseas, diarrea y malabsorcion®. La macroglosia
ocurre en un 10% de los pacientes y es uno de los sig-
nos patognomonicos de la enfermedad. La hepatome-
galia es un signo frecuente (25%) aunque es dificil
diferenciarla cuando hay congestidon venosa. La
esplenomegalia es rara, pero la disfuncion esplénica
ocurre en un cuarto de los pacientes y se identifica
por la presencia de cuerpos de Howell-Jolly en el frotis
de sangre periférica.

Las hemorragias son manifestaciones frecuentes,
siendo lo mas caracteristico de la amiloidosis la pre-
sentacion de puarpura por fragilidad vascular. Los
trastornos de la coagulacién se discutieron previamen-
te.

Estas son las presentaciones clinicas mas comu-
nes, aunque vale la pena recordar que son muy di-
versas y virtualmente todos los rganos puedes afec-
tarse desencadenando alteracion de su morfologia y
su funcion®°,

El diagndstico de amiloidosis se logra mediante la
demostracion de la presencia de amiloide en los teji-
dos involucrados. Cuando la sospecha diagnéstica es
alta, se recomienda tomar muestra de tejido del 6rga-
no afectado, si es posible, y en su defecto de una mues-
tra de tejido celular subcutdneo abdominal o de mé-
dula 6sea. La sensibilidad del anélisis de la grasa sub-
cutdnea con la tincion de Rojo Congo, introducido por
Bennhold en 1922%, ha llegado a ser del 85% para con-
firmar la presencia de amiloide, pero esto varia en los
distintos grupos de estudio. La infiltracion de la mé-
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dula 6ésea por material amiloide es fuertemente su-
gestivo de amiloidosis por cadenas livianas. Posterior-
mente se realiza inmunohistoquimica en el tejido para
determinar el tipo de amiloide. Otro enfoque diagnds-
tico es la deteccion de inmunoglobulinas monoclona-
les o cadenas livianas por inmunofijacién y
electroforesis en el suero o en la orina, lo que ocurre
en el 90% de las veces en la amiloidosis sistémica.
Actualmente se dispone en algunos centros de la me-
dicion de cadenas livianas libres en el suero aumen-
tando la sensibilidad para la deteccion de las mismas.
Si alguno de estos dos procedimientos es positivo se
arriba al diagnéstico de amiloidosis AL. En cambio, si
son negativos ambos, se deben seguir los pasos de los
algoritmos diagndsticos de otros tipo de amiloidosis,
las formas hereditarias y las formas secundarias.

Una vez determinado el tipo de amiloide, la eva-
luacion del compromiso orgénico se basa en el exa-
men fisico y valoracién de la funcién renal (depura-
cion de creatinina y proteinuria), hepética y los tiem-
pos de coagulacion, ECG, ecocardiograma y radiogra-
fia de torax. La presencia de anemia es rara a menos
gue la amiloidosis se asocie a mieloma multiple o san-
grados. En algunos centros esta disponible la
sinciciografia o gammagrafia SAP (componente P del
amiloide sérico) y se usa para valorar la distribucion
y la extensién de los depd6sitos amiloides en el orga-
nismo. Aunque este método se aplica para marcar la
cantidad de depdsitos, el de monitoreo y el de respues-
ta al tratamiento; hay grupos que proponen incluirlo
en los métodos diagndsticos, pero se necesita mayor
evidencia que avale esta préactica.

Queda, por ultimo, investigar alguna discrasia de
células plasméticas subyacente por medio de mues-
tras de médula 6sea (aspirado o biopsia) y evaluacion
del inmunofenotipo de las cadenas livianas?.

Las modalidades de diagnéstico deberian de ser
agotadas hasta confirmar la presencia de amiloidosis
por cadenas livianas en aquellos pacientes en quie-
nes el depdsito de amiloide no puede adjudicarse al-
guna forma reactiva. En un estudio de 350 pacientes
con diagndstico de amiloidosis AL (por datos clini-
cos, de laboratorio y ante la ausencia de historia fa-
miliar) Lachmann demostré que 9,7% de estos pacien-
tes presentaban mutaciones amiloideogénicas, confir-
mandose la presencia de amiloidosis hereditarias®.

El prondstico es muy variable, pero generalmente
es malo si no se realiza tratamiento. Los pacientes con
amiloidosis AL tienen una sobrevida media de 1 a 2
afios®. Los factores que empeoran este prondstico son
el compromiso cardiaco, una alta carga de depdsitos
amiloides en el SAP, la presencia de neuropatia auto-
némica, el compromiso hepético con hiperbilirrubi-
nemia, la asociacién con mieloma maltiple y la mala
respuesta a la quimioterapia?.
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Las opciones terapéuticas en la amiloidosis AL se
basa en distintos esquemas de quimioterapia que in-
cluyen melfalan solo o combinado con prednisona a
diversas dosis, vincristina, adriamicina y dexameta-
sona y talidomida®. El transplante autélogo de célu-
las madre con altas dosis de melfaldn comenzo a rea-
lizarse en 1996% y la experiencia desde entonces lle-
va a recomendar que este enfoque es apropiado para
pacientes bien seleccionados, lograndose la mejor tasa
de remision hematolégica (remisién completa del 40%
al afio de tratamiento), mejoria de la sobrevida me-
dia de 1,2 a 5 afios en los que presentaron respuesta
incompleta y en el grupo que mostré respuesta com-
pleta el 85% se encuentran vivos luego de 8 afios) y
reversion de los trastornos relacionados con el
amiloide®.

Tanto el transplante renal como el cardiaco debe-
rian ser considerados en cada caso individualmente
y estos procedimientos debieran de seguirse de qui-
mioterapia para evitar que el amiloide vuelva a
depositarse en los 6érganos tranplantados?®.

Otras cuestiones del soporte general como el ma-
nejo del sindrome nefrético, la insuficiencia cardiaca,
la disautonomia, los sintomas gastrointestinales y los
sangrados no seran discutidos aqui.

CONCLUSION

Aungue la presentacién no es la usual, el déficit
de factor X fue el causante de la hemorragia gastrica
y rectal, como asi también de los hematomas que se
observaban en la superficie cutanea.

La enfermedad por amioloide de cadenas livianas
es una entidad poco frecuente y que presenta diver-
sas manifestaciones clinicas. Una de estas son los san-
grados asociados a distintos tipos de alteraciones en
la pared vascular, la funcién plaquetaria y los tiem-
pos de coagulacion.

La forma de presentacion de este caso, sangrados
asociados a déficit adquirido del factor X, es poco
habitual. Sin embargo, este déficit obliga a buscar las
patologias subyacentes mencionadas que pueden pro-
vocar este trastorno. En nuestro paciente, con insufi-
ciencia renal progresiva de dos afios de evolucion,
anemia de trastornos crénicos, se hicieron esfuerzos
para intentar descartar la presencia de amiloide. Es
asi que, a pesar de que la biopsia de tejido grasa ab-
dominal no mostré sugerencias de amiloidosis, se con-
tinué la bisqueda mediante la aspiracion de médula
Osea.

El tratamiento del déficit asociado de factor X se
basa en la resolucién de la enfermedad de base. En los
ultimos afios, el tratamiento de la amiloidosis por ca-
denas livianas ha evolucionado, siendo que el
transplante de células madre autélogas con altas do-
sis de melfalan ha mejorado la sobrevivencia de los

14

pacientes. Pero, la limitacion mayor de este esquema
es que los pacientes que pueden someterse al mismo
deben presentar determinadas condiciones, estas ex-
cluyen a los pacientes con enfermedad avanzada y
compromiso de multiple érganos.

En este caso, el tratamiento con quimioterapia
(VAD) se acompafié de mejoria en los tiempos de coa-
gulacién. Posteriormente, el paciente present6 distin-
tas complicaciones infecciosas con repercusion gene-
ral. Estando en el periodo de recuperaciéon de una
neumonia intrahospitalaria tuvo una hemorragia di-
gestiva que lo llevo a la muerte. Aunque esta se pre-
sent6 con tiempos de coagulacién normales, en la
necroscopia no se hallaron causas organicas que hu-
bieran podido ser responsables del sangrado. Por otra
parte, la necropsia mostré compromiso de multiples
6rganos con amiloide.
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Foto: Ejercicio 1. Llevar las manos sobre los hombros con los brazos
en flexion; tenderse hacia la izquierda con los brazos extendidos,
volver a la posiciéon anterior, bajar los brazos EI mismo ejercicio

hacia la derecha. (Desarrolla los musculos tensores de la pierna).
Extraido de Curso de gimnasia del Almanaque Argentino. En: Meier E, Cabelago R.
Almanaque del Estudiante Argentino. 5° edicion. Kaiser y Cia impresores, Buenos
Aires. 1915; 26.
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