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Resumen de la presentacion

La amiloidosis por cadenas livianas (AL) es una patologia que forma parte del espectro de las
discrasias de células plasmaticas. Se caracteriza desde el punto de vista fisiopatoldgico por la
presencia de un pequefio clon de células plasmaticas responsable de la sintesis de cadenas
anomalas (Kappa o Lambda) que conforman agregados fibrilares insolubles y mal plegados cuyo
deposito en distintos 6rganos genera proteotoxicidad, dafio progresivo y disfuncion irreversible.

Las manifestaciones clinicas son diversas y suelen imitar a otras condiciones médicas de mayor
prevalencia, razon por la cual a esta entidad se la conoce como “la gran simuladora’. Esta
camalednica caracteristica condiciona en la mayoria de los casos la realizacién de un diagnéstico
tardio, en etapa irreversible de disfuncién orgéanica asociada a un pronéstico vital adverso.

Sin duda ésta entidad representa un desafio para clinicos y hematélogos tanto a nivel diagnostico
como terapéutico.

Desde el punto de vista diagndstico, la deteccidon de amiloidosis AL en una etapa presintomatica
es posible con un elevado nivel de sospecha clinica en forma conjunta con el rastreo de
biomarcadores asociados a compromiso tisular por amiloide en pacientes con gamapatia
monoclonal de significado indeterminado (MGUS).

La sospecha precoz y una adecuada sistematica de estudio para descartar otros tipos de
amiloidosis, constituyen la piedra angular del diagnéstico temprano cuyo objetivo es mejorar el
prondstico.

El tratamiento debe ser adaptado al riesgo, a la severidad del dafio organico y personalizado
sobre las bases de las caracteristicas individuales de cada paciente.

El mismo consta de tres aspectos fundamentales; erradicar el clon plasmatico amiloidogénico
para limitar el depésito; disminuir el amiloide depositado en los tejidos y la terapia de sostén
multidisciplinaria del paciente.

Al momento actual, las terapias disponibles se basan en la erradicacion del clon plasmatico y se
extrapolan de aquellas aprobadas para el tratamiento del mieloma mudltiple. En tal sentido, las
células plasmaticas amiloidogénicas son sensibles a los inhibidores de proteasoma,
constituyéndose el bortezomib en el farmaco pilar del tratamiento.

El diagnoéstico temprano, seguido de la erradicacién rapida y profunda del clon amiloidogénico
constituyen la férmula para limitar el dafio organico y obtener respuestas tisulares profundas. La
asociacion de nuevos farmacos (anticuerpos monoclonales) que generen respuestas rapidas y
profundas se convertiran en el nuevo “gold standard terapéutico”.

Pese a los avances farmacoldgicos anti célula plasmética, una arista importante del tratamiento
permanece adn sin respuesta. Las terapias basadas en el aumento de la depuracién del amiloide
sin duda seran fundamentales para mejorar las tasas de respuesta organica y de esta forma
mejorar la sobrevida de los pacientes.

El objetivo de la presente disertacion constituye repasar los aspectos fundamentales de la
amiloidosis tanto a nivel clinico como diagndstico, repasar los datos actuales sobre las Ultimas
lineas de investigacion en terapéutica y mostrar la casuistica del servicio con los casos
diagnosticados y seguidos desde 1993 a 2020.
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