Dra. Monica Carrera

AMILOIDOSIS



DEFINICION

» Depositos extracelulares de proteinas
fibrilares que se tornan insolubles por mal
plegamiento



COMPOSICION

» Proteina mal plegada
= Proteoglucanos
» Glucosaminoglucanos

= Componente P (SAP) 23 proteinas diferentes
que forman cadenas peptidicas en disposicion
betafibrilar

= Al ME, fibrillas no ramificadas

= Positivo al Rojo Congo: birrefringencia verde
con luz polarizada.



PATOGENESIS

Tendencia a formar precipitados de proteinas
por:

= Produccion aumentada
= Edad avanzada

s Excrecion alterada
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PROTEINAS MAS FRECUENTES:

AL:

» Producidas por celulas plasmaticas
» Cadenas ligeras de inmunoglobulinas
= Discracias de celulas plasmaticas monoclonal



AA

» Derivado del precursor serico de SAA,
sintetizada en el higado (proteina de respuesta
de fase aguda en inflamacion)

» Se produce por incapacidad de degradacion
por los macrofagos



Proteina af

= Alzheimer
» En placas y vasos

» Deriva de una proteina precursora del
amiloide (APP)



TRANSTIRRETINA

= Polineuropatias familiares amiloideas
= Amiloidosis senil

» En algunos casos la proteina es lisozima
mutada



32 MICROGLOBULINA

= Componente de CMH clase |

» Se forma en pacientes en hemodialisis de larga
duracion (Ap2m), debido a que no filtra por el

rinon y se acumula en el suero



MORFOLOGIA COMUN

MFTelgoX

= Aumento del tamano del organo

= Aspecto cereo

= Color pardo

Micro:

= Extracelular

» Primaria: perivascular

= Secundaria: relacion fibras

Tecnicas: Rojo Congo, luz polarizada, IHQ



MORFOLOGIA

= BAZO: Granos de tapioca, Depositos difusos
(lardaceo)

= RINON: En glomerulos, paredes vasculares e
Intersticio

= HIGADO: Espacios de Disse,Atrofia progresiva de
hepatocitos

= CORAZON: Depositos entre miocitos, isquemia
de miocardio

= OTROS: Enfermos de dialisis (ligamento del carpo),
lengua tracto Gl, recto etc, Cerebro: Alzheimer















Proteina AL
Se asocia a:

CLASIFICACION

Mieloma, hiperplasia de cel plasmaticas,
secrecion de cadenas ligeras (proteina de
Bence-Jones)

Proteina AA

Secundaria a:

Inflamaciones cronicas
Tumores no inmunes

Derivado de hnas.
Polipeptidicas
* Ca medular de tiroides
* Feocromocitomas
* Islotes pancreaticos en
DM2

Primaria/Secundaria
Hereditaria/Familiar

I

Fiebre mediterranea fa
* Autosomica recesiva
* Proteina AA
*  Producto del gen: pirina

Sistémica/Localizada

e  Pulmédn

» Laringe

* Piel

*  \ejiga

* Lengua

« Ojpo

» Caderas

A veces asociados a
infiltrados de linfocitos o
celulas plasmaticas
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Mayores de 70 afios
Transtirretina
Corazon




