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R E S U M E N

Objetivo: Dar a conocer cuatro nuevos casos de amiloidosis vesical secundaria, cuya mani-

festación clínica es extraordinariamente rara, si atendemos a los escasos casos publicados 

que no llegan a la treintena.

Material y métodos: Describimos los cuatro casos clínicos, manifestados todos ellos por 

hematuria, siendo en tres masiva y fulminante, con evolución fatal.

Resultados: La amiloidosis vesical secundaria corresponde al tipo AA, más frecuente 

en mujeres y secundaria sobre todo a artritis reumatoide, pero también a espondilitis 

anquilopoyética y procesos inflamatorios crónicos de larga evolución. La hematuria es el 

síntoma fundamental, prácticamente único. El estudio patológico e inmunohistoquímico 

confirma el diagnóstico. Se da la circunstancia de que los tres casos de hematuria masiva 

y fatal presentaron una patología intercurrente que precisó practicar un sondaje uretral, 

siendo este el desencadenante.

Conclusiones: A pesar de su rareza, confirmada por los pocos casos publicados, habrá que 

pensar en ella ante pacientes ya diagnosticados de amiloidosis sistémica y/o con las pato-

logías descritas, que precisen un simple sondaje uretral.
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Secondary amyloidosis of the bladder and massive hematuria

A b S T R A C T

Objective: To report four additional cases of secondary amyloidosis of the bladder, an 

extremely rare condition, as shown by the cases reported in the literature.

Materials and methods: Four clinical cases are reported, all of them occurring as hematuria, 

which was massive and fulminant and resulted in death in three patients.

Results: Secondary amyloidosis of the bladder is of the AA type, which is more common in 

females and mainly secondary to rheumatoid arthritis, but also to ankylosing spondylitis 

and long-standing chronic inflammatory conditions. Hematuria is the main and virtually 

only symptom. A pathological and immunohistochemical study confirmed diagnosis. All 

three patients who experienced massiva, fatal hematuria had an intercurrent condition 

requiring urethral catheterization, which was the triggering factor.
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Introducción

La amiloidosis descrita inicialmente por Rokitansky debe su 
denominación a Wirchov, quien en 1853 le otorgó el nombre 
debido a su similitud con las características tintoriales del 
almidón1. Constituyen un grupo de entidades caracterizadas 
por el depósito extracelular en los tejidos de unas proteínas 
de estructura fibrilar insoluble denominadas amiloide, en 
una cantidad suficiente como para poder deteriorar la fun-
ción normal del tejido afecto2.

Dependiendo de los órganos afectos puede ser clasificada en 
localizada y sistémica, y en función de las características bio-
químicas y del origen de las fibrillas acumuladas existen tres 
tipos principales de amiloidosis: el primero es el denominado 
amiloidosis AL, que se presenta en la amiloidosis primaria; el 
segundo se denomina amiloidosis AA y se presenta en pacien-
tes con amiloidosis secundaria; el tercer tipo, denominado 
amiloidosis AF, se asocia con una polineuropatía amiloide 
familiar. Existen otros tipos, como la amiloidosis senil (AS) y la 
amiloidosis relacionada con la hemodiálisis (Ab2-M).

En la amiloidosis primaria (AL) no existe evidencia de 
enfermedades asociadas, salvo el mieloma múltiple, y la 
afectación máxima se sitúa en el corazón-sistema vascular, 
los pulmones, la piel, la lengua, el tiroides y el tracto gastro-
intestinal.

En la amiloidosis secundaria (AA) los depósitos muestran 
predilección por el bazo, el hígado, el riñón, las suprarrenales 

y los ganglios linfáticos. Como su denominación indica, existe 
relación con un proceso inflamatorio crónico consecuencia de 
enfermedades de larga evolución, como infecciones crónicas 
(bronquiectasias, tuberculosis, osteomielitis crónica, etc.) y 
enfermedades reumatológicas (artritis reumatoide, espondi-
litis anquilopoyética, lupus eritematoso, etc.).

Existen, no obstante, casos descritos, y en concreto una 
amiloidosis vesical primaria y localizada presentada con 
hematuria macroscópica indolora y con dos masas nodulares 
vesicales en la cistoscopia, cuya biopsia reveló amiloidosis y 
la tinción inmunohistoquímica definió como proceso ami-
loide AA3.

El diagnóstico histológico se realiza mediante la tinción 
con rojo Congo (fig. 1 A y b), observando con microscopio 
de polarización la birrefringencia verde manzana caracte-
rística del amiloide (fig. 2). Histoquímicamente es posible 
diferenciar los distintos tipos mediante el tratamiento con 
permanganato potásico (KMnO4). Los principales depósitos 
(AL), por lo general persisten después del tratamiento con 
permanganato, mientras que en la secundaria (AA) los 
depósitos son digeridos4 (fig. 3). Si a pesar de ello exis-
ten dudas se procederá a técnicas inmunohistoquímicas 
(inmunoperoxidasa) y al empleo de anticuerpos monoclo-
nales (Acm Ab-1)5.

Presentamos 4 casos de amiloidosis vesical secundaria, 
manifestados todos ellos por hematuria, siendo en tres ma-
siva y fulminante con evolución fatal.

Figura 1- Rojo Congo. Afectación vascular y perivascular.

BA

Conclusions: Despite its rarity, as shown by the few cases reported, secondary amyloidosis of 

the bladder should be considered in patients already diagnosed with systemic amylodosis 

and/or the conditions reported who require simple urethral catheterization.

 © 2009 AEU. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.
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Casos clínicos

Caso 1

Paciente varón de 53 años, diagnosticado de espondilitis 
anquilopoyética (HLA b27), amiloidosis secundaria e insufi-
ciencia renal crónica terminal en tratamiento sustitutivo con 
hemodiálisis. Presentó un cuadro de hematuria indolora y en 
la cistoscopia se apreció una masa vesical, excrecente pero 
no papilar y sangrante. Se procedió a una resección transu-
retral (RTU), siendo el diagnóstico histológico de amiloidosis 
vesical. El paciente evolucionó satisfactoriamente y a los  
11 meses reingresó con un dolor intenso abdominal, epigás-
trico y fijo, al que se añadió a las dos horas un vómito repen-
tino, abundante y hemático, que se complicó con una parada 
cardiorrespiratoria, que le condujo al exitus (11/04/1995). En el 
diagnóstico anatomopatológico realizado post mortem se puso  
de manifiesto en el aparato digestivo una necrosis isquémica de 
territorio irrigado por la arteria mesentérica superior, depó-
sito amiloideo en vasos de la submucosa. La afectación de 
órganos y sistemas era generalizada, incluyendo atrofia renal 
bilateral por amiloidosis. Amiloidosis vesical (AA), sobre todo 
perivascular y amiloidosis en los vasos prostáticos.

Caso 2

Paciente mujer de 58 años diagnosticada de artritis reuma-
toide estadio IV, amiloidosis secundaria, insuficiencia renal 
crónica e hipertensión arterial. Ingresa de urgencia por un 
cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva, apreciándose en 
el estudio ecocardiográfico una insuficiencia mitral con pro-
bable rotura de cuerdas tendinosas y con imágenes ecográfi-
cas sugestivas de verrugas. Con el diagnóstico de insuficien-
cia cardiaca por endocarditis se instaura el tratamiento con 
antibióticos y diuréticos, motivo por el cual se practicó son-
daje uretral, comenzando a los dos días con una hematuria 
intensa que provocó distensión vesical por un gran coágulo 
demostrado por ecografía. bajo anestesia general se practicó 
evacuación transuretral del hematoma, observando toda la 
mucosa vesical inflamada, sangrante, obteniendo biopsias 
múltiples y electrocoagulando la pared. En el postoperatorio 
inmediato presentó una parada cardiorrespiratoria que le 
condujo al exitus (30/06/1996). El diagnóstico anatomopatoló-
gico fue de amiloidosis vesical (AA).

Caso 3

Paciente mujer de 84 años diagnosticada de artritis reuma-
toide, que ingresó de urgencia por dolor y distensión abdo-
minal. Con el diagnóstico de íleo suboclusivo se instauró 
inicialmente tratamiento médico. Sin ningún antecedente 
urológico, comenzó a las pocas horas del sondaje uretral 
con hematuria, que se hizo muy intensa, evolucionando 
a la formación de un gran coágulo vesical que ocupaba 
toda la cavidad, observando además en la tomografía axial 
computarizada líquido y gas perivesical. Se procedió a inter-
vención quirúrgica urgente, observando un tramo de íleon 
de 1,5 m de longitud hasta 10 cm de la válvula ileocecal, de 

aspecto violáceo edematoso, la cual se recupera adquiriendo 
aspecto, coloración y peristaltismo normales; presentaba 
una pequeña fisura en la pared vesical, por lo que se le 
practicó una cistotomía con la que se drena el gran coágulo, 
observando sangrado en sábana de la pared y gran friabili-
dad de la misma, tomando biopsias múltiples y realizando 
posteriormente ligadura de ambas hipogástricas. En el 
postoperatorio inmediato, tras un cuadro de anuria y alte-
ración hemodinámica severa, llegó al exitus (09/05/2000). El 
diagnóstico anatomopatológico reveló que todas las biopsias 
vesicales que fueron practicadas tenían depósito amiloide 
(AA) vascular e intersticial.

Caso 4

Paciente mujer de 74 años, ingresada previamente en varias 
ocasiones con diagnósticos de bronquiectasias y neumonitis 

Figura 2- Birrefringencia verde manzana bajo microscopio 
de polarización. 

Figura 3- Desaparición de los depósitos de amiloidosis 
secundaria con permanganato potásico.
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peribronquiectásicas, anemia severa multifactorial, insufi-
ciencia renal crónica, signos endoscópicos de gastritis crónica 
difusa, con factor reumatoide positivo. Como consecuencia 
de una caída casual presentó fractura del húmero izquierdo y 
cadera del mismo lado. Durante su ingreso en Traumatología 
presentó un cuadro de hematuria macróscopica (postson-
daje), hipotensión, febrícula, empeoramiento de la función 
renal, que obligó a su traslado a la Unidad de Cuidados Inten-
sivos, donde falleció con los diagnósticos de neumonía evo-
lucionada a absceso pulmonar, hematuria fulminante, sepsis 
por pseudomonas e insuficiencia renal aguda (13/07/2004). 
Previamente, como consecuencia de la presencia de un coá-
gulo vesical que ocupaba toda su luz, se practicó drenaje 
endoscópico con observación de pared vesical denudada e 
inflamada con sangrado en sábana sin patología tumoral, 
tomando biopsias múltiples. El diagnóstico anatomopatoló-
gico reveló amiloidosis vesical (AA) con depósitos de material 
amiloide, fundamentalmente perivascular, pero también 
estromal.

Discusión

La primera comunicación en la literatura urológica univer-
sal de amiloidosis vesical (AV) fue por Solomin en 1897. Ya 
en 1947 el prestigioso urólogo Luis Cifuentes Delatte, en su 
monografía Cistitis y Cistopatías, relata la enfermedad, reco-
giendo 6 casos descritos en la literatura6.

En el tracto urinario la afectación renal se produce casi 
siempre en la amiloidosis secundaria4, como ocurre en nues-
tros casos, donde tres pacientes presentaban insuficiencia 
renal crónica, uno en tratamiento sustitutivo con hemodiáli-
sis. Por el contrario, la vejiga urinaria se afecta fundamental-
mente en la amiloidosis primaria localizada7-10. 

En la revisión de Malek de 200211 solo habían sido publica-
dos en la literatura 160 casos de amiloidosis vesical localizada, 
aunque posteriormente varios más han visto la luz, uno de 
ellos en la literatura española12. Es más frecuente en hombres 
(71%). Los síntomas de presentación son hematuria asintomá-
tica (58%), sintomatología irritativa del tracto urinario inferior 
(20%) y asociación de las dos (22%). Los hallazgos citoscópicos 
más frecuentes son masas excrecentes y lesiones inflamato-
rias. Las biopsias revelaron amiloidosis (AL), aunque como ya 
hemos relatado hay publicado un caso en que la tinción inmu-
nohistoquímica evidenció proceso amiloide AA. Las biopsias 
rectal y de grasa subcutánea abdominal son negativas. Los 
tratamientos más utilizados son fulguración con láser, RTU e 
instilaciones endovesicales con dimetilsulfóxido (DMSO)11. El 
38% presentaron recurrencias y en algún caso fue precisa la 
práctica de cistectomía y derivación urinaria7.

La AV secundaria (AVS) es curiosamente menos frecuente, 
ya que no existen más de 30 casos publicados en la literatura 
mundial. El primero fue aportado por bender y Nelly en 196913. 
La serie más amplia, con 5 casos, fue publicada por Nurmi et 
al en 198714, ya relacionándolos con hematuria masiva. La 
mortalidad relatada es del 30%. En la literatura española 
hemos encontrado referencias de 7 casos12,15-20. Es evidente, 
no obstante, como se demuestra en necropsias efectuadas en 
amiloidosis sistémicas, que la existencia de afectación vesical 
es más frecuente que su manifestación clínica14,15.

Los 4 casos presentados de AVS coinciden con los publi-
cados en afectar sobre todo a mujeres y ser la artritis reu-
matoide la patología inicial desencadenante más frecuente. 
Dos de nuestros pacientes ya estaban diagnosticados de ami-
loidosis generalizada, y tres tenían insuficiencia renal crónica 
en el momento de manifestación clínica de la AVS. Ningún 
paciente tenía antecedentes clínicos de sintomatología del 
tracto urinario inferior ni hematuria.

El síntoma de presentación de los 4 pacientes ha sido la 
hematuria, similar a la bibliografía revisada, y se debe a que 
el depósito de material amiloide es fundamentalmente vas-
cular y perivascular en la submucosa vesical, lo que impide 
una correcta vasoconstricción hemostática14,17. En tres de 
nuestros casos la hematuria fue masiva, fulminante y fatal, 
habiendo presentado previamente una complicación intercu-
rrente, insuficiencia cardiaca por endocarditis, obstrucción 
intestinal y fractura de cadera y húmero. Coincide con los 
últimos casos publicados en la literatura española, en los que 
había dos cirugías traumatológicas19,20 y una por perforación 
de colon18. El desencadente último de la hematuria fue el 
sondaje uretral, como recogen ya otros autores17,18,20. Una de 
nuestras pacientes presentó una pequeña fisura de la pared 
vesical, que debe ser atribuida bien a la propia sonda uretral, 
bien a la hiperpresión del coágulo endovesical debido a la 
friabilidad de la pared.

Cistoscópicamente, y a diferencia de la amiloidosis pri-
maria localizada (AL) que aparece como masa tumoral, el 
hallazgo más frecuente es una difusa inflamación y ulce-
ración mucosa7, lo que ocurrió en nuestros tres casos con 
hematuria masiva.

En cuanto al tratamiento, nosotros tuvimos un éxito 
mediante RTU de una masa vesical sangrante, pero fracasa-
mos cuando la inflamación y sangrado de la pared vesical era 
masivo, aun ligando en un caso las arterias hipogástricas. Se 
ha descrito la técnica de Mikuliz transuretral como opción 
hemostática, con buen resultado inicial20. Es evidente que 
la situación clínica del paciente impide la mayoría de las 
veces practicar una cirugía agresiva, como es la cistectomía 
y derivación. 

Conclusiones

Aunque la afectación vesical en una amiloidosis sistémica 
es más frecuente (estudios necrópsicos), su manifestación 
clínica ha sido poco descrita en la literatura urológica. No 
obstante, habrá que pensar en ella ante toda hematuria 
masiva y fulminante en pacientes, fundamentalmente del 
sexo femenino, en los que concurran alguno de los siguientes 
antecedentes:

1.  Estar diagnosticado de amiloidosis sistémica.
2.  Proceso reumatológico de larga evolución, sobre todo artri-

tis reumatoide, pero también espondilitis anquilopoyética.
3.  Enfermedad inflamatoria crónica. Además, en estos casos, 

habrá que ser muy estrictos en cuanto a la indicación de 
un simple sondaje uretral, y estar preparados, puesto que 
constituye el principal desencadenante del cuadro clínico 
descrito de la amiloidosis vesical secundaria.
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