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Fig. 1. Left image: Chest CT scan showing diffuse bilateral areas of ground-glass opacity without architectural distortion, lymphadenopathy, or other abnormalities. Right
image: Resolution of radiographic abnormalities after 3 months of withdrawal of MTX treatment.

2 and 3) in conjunction with 3 minor criteria (shortness of breath
for <8 weeks, non-productive cough, and normal leukocyte count
[<15,000 cells/ymm?3]). A complete resolution of pneumonitis was
observed by CT scan at 3 months after MTX withdrawal and a
course of systemic steroids. In the routine daily practice, diagnosis
can be established by a compatible clinical history, radiological
images of ground-glass opacities, and presence of lymphocytes
and/or eosinophils and increased CD4/CD8 ratio in BAL samples.
Lung biopsy is rarely necessary but pulmonary histology is charac-
terized by alveolitis with epithelial cell hyperplasia and eventually,
small granulomas and eosinophilic infiltration.
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Amiloidosis pulmonar alveolo septal calcificada R
como manifestacion inicial de mieloma
miuiltiple

Calcified Alveolar Septal Pulmonary Amyloidosis as an Initial
Manifestation of Multiple Myeloma

Estimado Director:

La amiloidosis sistémica es causada por el depésito extracelular
de proteinas en forma de fibrillas, llamadas amiloide'. Este proceso

causa dafio funcional de los 6rganos involucrados, y si no es tratado,
conduce a la muerte.

La afectacién pulmonar es relativamente frecuente, pero rara-
mente sintomadtica. Se puede presentar de 3 formas: nodular,
traqueobronquial y alveolo septal difusa.

A continuacién describimos el caso de una paciente de sexo
femenino, de 65 afios de edad, con antecedente de EPOC, exfu-
madora, que refiere presentar disnea progresiva de 6 meses
de evolucién, sin otro sintoma asociado. Al examen fisico pre-
sentaba estertores crepitantes secos en ambas bases pulmonares.
El hemograma y la bioquimica fueron normales. Se realiz6 un
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Figura 1. TAC alta resolucién de térax, corte coronal: infiltrado reticulonodulillar
difuso, con calcificaciones en algunas de las lesiones.

ecocardiograma que fue normal. La espirometria mostré un
defecto obstructivo severo (VEF; 47%) con restriccion moderada
(CVF 61%). La capacidad de difusién para CO estaba severamente
disminuida (17%). El test de la marcha de 6 min evidenci6 una caida
significativa de la saturacién de oxigeno, debiendo suspenderlo
por disnea importante y una saturacién de O, del 73%. Se realiz6é
una tomografia axial computarizada (TAC) de térax que mostré
multiples imagenes nodulillares, la mayoria densamente calcifi-
cadas, engrosamiento de septos interlobulillares de predominio
periférico y en segmentos basales (fig. 1). Se realiz6é una biopsia de
pulmén por videotoracoscopia, que informé la presencia de focos
nodulares de metaplasia 6sea.

Dos semanas posteriores a la biopsia, la paciente comienza con
edemas de miembros inferiores, infrapatelares. Se constata en el
laboratorio proteinuria de 3,6 gen 24 h e hipoalbuminemia de 2,8 g.
Con diagnéstico de sindrome nefrético se indica realizar biopsia
renal la cual es compatible con amiloidosis AL, con cadena lig-
era lambda como precursora de amiloide. En sangre se constatan
cadenas lambda de 723 mg/1 (5,7-26). Se realiza biopsia de médula
6sea que muestra el 40% de células plasmaticas, confirmando el
diagnéstico de mieloma muiltiple.

Frente a estos hallazgos se revisé nuevamente la biopsia de
pulmon, la cual demostré ser positiva para rojo Congo y birrefrin-
gencia tanto en las paredes de vasos sanguineos como en los septos
alveolares, confirmando el compromiso pulmonar en forma de
amiloidosis pulmonar alveolo septal.

Se inici6 tratamiento con bortezomib y glucocorticoides. Se repi-
tié un ecocardiograma a los 2 meses del diagnéstico, que mostré
un aumento de refringencia a nivel de miocardio y endocardio de
ambos ventriculos, compatible con miocardiopatia infiltrativa. Un
mes mas tarde, la paciente fallece por descompensacién cardiaca.

La amiloidosis pulmonar alveolo septal se caracteriza por el
depésito de amiloide en septos alveolares y vasos sanguineos. En
general, forma parte del compromiso de la amiloidosis sistémica

AL, y con mayor frecuencia se debe al depdsito de cadenas lig-
eras lambda. Distintas series de casos informan que el compromiso
pulmonar alveolo septal esta presente entre el 78 y el 90% de amiloi-
dosis AL?3,

La amiloidosis pulmonar alveolo septal tiene una presentacién
clinica mas severa que otros tipos de amiloidosis pulmonar, debido
aque los dep6sitos involucran el intersticio y afectan el intercambio
de gases. La forma de presentacion es con disnea progresiva, no
explicada por otra causa. Esto se refleja en las pruebas de funcién
pulmonar que muestran un patrén restrictivo con una capacidad
de difusién reducida de CO e hipoxemia en el esfuerzo®.

En la TAC de alta resolucién se pueden encontrar opacidades
reticulonodulillares, engrosamiento septal y, con menor frecuencia,
opacificacién en vidrio esmerilado, bronquiectasias de traccién y
panalizacién®.

Histol6gicamente, el amiloide puede adoptar un patrén inter-
sticial, nodular, difuso o a modo de placas. También se puede
evidenciar en las paredes vasculares. Cuando adopta una dis-
posicién intersticial puede pasar desapercibido. Al igual que en
este caso, pueden observarse calcificaciones y focos de hueso
metaplasico®.

El tratamiento de esta enfermedad es el de la amiloidosis
sistémica AL. Reducir la concentracién de cadenas ligeras en san-
gre podria mejorar la disfuncién organica’, sin embargo, no se han
encontrado datos del impacto del tratamiento sobre el compromiso
pulmonar.
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