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Amiloidosis

La amiloidosis es un conjunto de enfermedades raras y
graves caracterizadas por el plegamiento anormal vy la
acumulacion de ciertas proteinas del cuerpo, que
forman depositos insolubles llamados amiloide. Estos
depositos se acumulan progresivamente en diversos
organos v tejidos, alterando su estructura vy
comprometiendo su funcion, lo que puede llevar a una
disfuncion y eventual insuficiencia organica.



Las fibrillas andmalas son
producidas por la agregacion

de proteinas mal plegadas.

Son solubles en su
configuracion plegada
normal.

Proteina Proteina mal plegada
(amiloide)

Fibrillas

amiloides

Los depdsitos fibrilares se
unen a proteoglucanos y
glucosaminoglicanos.

La presencia de abundantes
grupos de azUcares cargados
| en estas proteinas adsorbidas
da a los depdsitos unas
caracteristicas tintoriales que
parecen al almidon (amilosa).



Patogenia

Produccion
excesiva de
proteinas mutadas
propensas a
malplegarse.

Agregacion

orogresiva —

formacion de
fibrillas insolubles.

Formacion de
oligdmeros ricos en
lamina B.

Acumulacion
extracelular con
atrofia por presion.

Disfuncion
organica



Clasificacion por tipo de proteina
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Clasificacion por (ocalizacion

AL localizada Endocrina
Pulmon, piel, vejiga, « Hormonas: Calcitonina,
lengua, region orbitaria. péptido amiloide en

islotes —tumores
endocrinos.

Localized Amyloidosis

Senil cerebral
Amiloide AB en
alzheimer.




MOffOlOQ'ﬂ Corazon:
deposicion
Rifdn: mesangio y Bazo: Patron o subendocardica y

pared capilar con Sago o lardaceo. .\/ascu.Lar -
depdsitos . miocardiopatia

Sindrome nefrotico restrictiva.

v fallo renal.

Higado: depdsitos
en espacio de
Disse — atrofia

parenguimatosa y
hepatomegalia. NTESTIENS
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