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L.as amiloidosis son un conjunto heterogéneo de enfermedades
que consiste en el plegamiento anomalo de una proteina
. precursora que se acaba depositando en forma de estructuras
\ @( fibrilares en diversos organos y sistemas (corazon, rinon, higado,
N\ < intestino, sistema nervioso, etc.) alterando su funcionamiento.
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FISIOPATOLOGIA

Produccion excesiva o alterada de proteinas
P precursora

Lasproteinnas rmalmente solubles(comocadenas ligerasde
inmunoglobulinas, transtiretina, etc.) pueden volverse inestables por:
o Mutaciones genéticas (amiloidosis hereditaria)

o Enfermedades inflamatorias cronicas (amiloidosis secundaria)
o  Canceres hematologicos (como mieloma multiple en amiloidosis
AL)




Despliegue y mal plegamiento proteico

Las proteinas se pliegan incorrectamente formando
estructuras B-plegadas resistentes a la degradacion.
Agregacion y formacion de fibrillas amiloides
Estas proteinas mal plegadas se autoensamblan en
fibrillas que se depositan extracelularmenteyg
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Acumulacion en tejidos y érganos

0 Estajlbrlllas amiloides se depositan en la matriz

extracelular y alteran |la arquitectura y funcion del
organo.

o Provocan estrés oxidativo, inflamacion y apoptosis

celular.




TIPOS DE AMILOIDOSIS Y SUS IMPLICACIONES FISIOPATOLOGICAS

Tipo Proteina Asociacion Implicaciones fisiopatologicas
precursora clinica
AL Cadenas ligeras | Mieloma multiple,| Depdsito en corazon, rindny
(Primaria) |deinmunoglobuli-| gammapatias nervios. Causa miocardiopatiaa
nas (kappa o lam{ monoclonales | restritiva, sindrome periferica.
bda)
AA Proteina amiloide] Enfermedades | Depdsitos en rionos, higado y
(Secundaria) A sérica (SAA) |inflamatorias croni-| eazo. Produce proteinuria,
cas (AR, TB, enfer-| dano renal progresivo.
medad de Crohn)
ATTR Transtiretina | Mutaciones gené- | Afectacion cardiaca (inseciliscia),
(Hereditario o |(mutada o nativa) | ticas (hereditana) | neuropatia sensitivo-motora.
Senil) 0 envejecimiento
(senil)
AP Fragmentos Enfermedad Depdsitos en cerebro, pérdida
(Alzheimer) | de Alzheimer de Alzheimer neuronal, demencia progressiva
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Organos afectados:

— insuficiencia cardiaca restrictiva.

Corazon: rigidez miocardica : 2
— sindrome-nefraotico.

Rinones: dano glomerular
Sistema nervioso: neuropatia periférica.
Tracto gastrointestinal, higado, lengua, entre otros.



