NOTAS CLINICAS
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La amiloidosis nodular pulmonar localizada es una enti-
dad poco frecuente. Presentamos el caso de un paciente con
una masa y un nédulo en LSI de 8 y 3 cm, respectivamente,
descubiertos de forma causal en una exploracion radioldgi-
ca, cuyo diagndstico se hizo por toracotomia y biopsia pul-
monar, por la sospecha de un proceso neoplasico.

Tras 2 aiios de seguimiento, el paciente sigue asintomati-
co, con estabilizacién radiolégica de las lesiones, sin hallaz-
gos clinicos ni analiticos de amiloidosis sistémica o disprotei-
nemia.
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Primary nodular amyloidosis of the lung

Localized nodular pulmonary amyloidosis is a very rare
condition. We report the case of a man with an upper left
lobe mass measuring 8 cm and a nodule measuring 3 cm at
the same site. Both were detected by chance in radiologic
images. Neoplasia was suspected and diagnosis was made by
thoracotomy and lung biopsy.

After two years of follow-up, the patient remains asymp-
tomatic and the radiologic images are stable, with no clinical
or analytical evidence of systemic amyloidosis or dysprotei-
nemia.

Key words: Nodular pulmonary amyloidosis. Primary pulmo-
nary amyloidosis.

Introduccién

La amiloidosis nodular pulmonar es una forma rara
de amiloidosis localizada en el tracto respiratorio infe-
rior!, habiéndose publicado hasta la actualidad unos
70 casos®>.

Generalmente los pacientes estdn asintomadticos,
constituyendo un hallazgo radiolégico inesperado. Los
nédulos pueden ser dinicos o miltiples, de tamafio varia-
ble, pudiendo llegar a alcanzar 8 cm de didmetro. El
principal problema que plantea esta enfermedad es el
diagnéstico diferencial con otros procesos, sobre todo
con neoplasias, primarias 0 metastésicas.

Aunque el diagnéstico puede ser realizado por biop-
sia pulmonar transbronquial (BTB) o puncién pulmonar
transtordcica (PPT) con aguja fina*?, es aconsejable rea-
lizar biopsia pulmonar quirdrgica'2®, no solamente para
descartar un proceso neoplasico, sino porque en ocasio-
nes el dep6sito de amiloide puede localizarse en el inte-
rior de una neoplasia pulmonar!®'!,

Presentamos un nuevo caso de amiloidosis nodular
pulmonar, revisando la bibliografia previa existente.
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Caso clinico

Varén de 51 afios que ingresé para estudio por lesiones no-
dulares pulmonares, encontrdndose asintomético desde el
punto de vista respiratorio y general. Era fumador de 50 ciga-
rrillos al dia desde los 16 afios, y bebedor de 150 g de etanol
diarios. No cumplia criterios de bronquitis crénica y habfa
sido diagnosticado y tratado de TBC pulmonar 10 afios antes.
En 1977 habia sido intervenido de ilcera duodenal. La explo-
racién fisica fue normal salvo una ligera disminucién del
murmullo vesicular en el hemitérax izquierdo. En la analitica
presentaba una eosinofilia del 10% (890/ul), siendo normales
la serie roja, plaquetas, tiempo de protrombina, bioquimica
general, lipidos, perfil hepdtico, proteinograma y perfil urina-
rio. La radiografia de t6rax (fig. 1) mostraba una masa en 16-
bulo superior izquierdo (LSI) de unos 8 cm de didmetro, de
contornos irregulares, densidad no homogénea, sin calcifica-
ciones y en contacto con la pared; por debajo de la anterior,
habia otra lesién nodular de unos 3 cm; disminucién de tama-
fio del pulmén izquierdo y engrosamiento pleural basal del
mismo lado.

La TAC torécica (fig. 2) evidenci6é una masa intrapulmonar
en LSI de unos 8 cm de didmetro méaximo, con borde espicu-
lado y aire en su interior. Una imagen de caracteristicas simi-
lares ocupaba la cisura izquierda. No habfa adenopatias hilia-
res ni mediastinicas.

El Mantoux fue negativo y las pruebas de funcién respirato-
ria normales. Se realizé broncofibroscopia que fue normal; en
el BAS los estudios bacteriolégicos y citolégicos fueron nega-
tivos; en la BTB se objetivaron algunas células gigantes mul-
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Fig. 1. Radiografia posteroanterior de torax: masa de 8 cm de contornos
mal definidos en el 16bulo superior izquierdo, y nédulo de unos 3 cm por
debajo de la anterior.

tinucleadas y fibrosis. Se realizé PPT con aguja fina, infor-
mando de la existencia de atipia citoldgica indicativa de ma-
lignidad. Con la sospecha de neoplasia se realizé toracotomia
izquierda, objetivindose una masa grisicea de consistencia
firme, con aspecto fibroso al corte, realizindose una biopsia
de 3 X 2 cm. Microscépicamente (fig. 3), la muestra corres-
pondia a una masa eosindfila parcialmente colagenizada junto
con infiltrado focal y escaso de células plasmadticas, linfocitos,
eosindfilos y células gigantes tipo cuerpo extrafio. Con la téc-
nica del rojo Congo mostraba birrefringencia verdeanaranja-
da. Se hizo tratamiento de la muestra con permanganato pota-
sico manteniendo la birrefringencia. La evolucién postopera-
toria fue favorable.

Se establecié el diagndstico de amiloidosis pulmonar. No se
realizé ningun tipo de tratamiento. Los estudios posteriores de
inmunoglobulinas séricas fueron normales, siendo la protei-
nuria de Bence-Jones negativa.

El paciente ha sido revisado periédicamente en la consulta
externa, continuando asintomatico, sin modificaciones de las
lesiones radioldgicas y sin alteraciones analiticas que hagan
sospechar una amiloidosis sistémica o discrasia de células
plasmaticas.

Discusién

La amiloidosis es una enfermedad que se caracteriza
por el depdsito extracelular, en uno o varios 6rganos, de
un material proteindceo, eosinéfilo y de estructura fibri-
lar, derivado de las cadenas ligeras de una inmunoglo-
bulina monoclonal'2.
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Fig. 2. TAC tordcica: masa intrapulmonar en ¢l I6bulo superior izquier-
do, de unos 8 em de didmetro méaximo, con borde espiculado y aire en su
interior, No presenta adenopatias hiliares ni mediastinicas.

WG O
Fig. 3. Histolégica. Se observa material eosinofilo dispuesto en bandas o
acumulaciones con escasas células inflamatorias cronicas (ME, x 250).

La primera descripcién de amiloidosis localizada en
el tracto respiratorio inferior fue hecha por Lesser en
1877", habiéndose descrito varios tipos anatomoclini-
cos: a) traqueobronquial (difusa submucosa o masa seu-
dotumoral), y b) parenquimatosa (difusa o nodular)',
La forma nodular es menos frecuente que la traqueo-
bronquial y hasta la actualidad se han descrito unos
70 casos®.

La patogenia de los depdsitos de amiloide de forma
localizada no esté clara, aunque por la existencia de un
infiltrado inflamatorio con linfocitos, células plasmati-
cas y células gigantes tipo cuerpo extrafio, en las proxi-
midades de los depdsitos de amiloide, se podria pensar
que es la consecuencia de un proceso inflamatorio cré-
nico posiblemente relacionado con una infecciéon de
bajo grado, con una anormal produccién o aclaramiento
de inmunoglobulinas'2.

Los macréfagos tienen un papel central, bien convir-
tiendo las inmunoglobulinas en amiloide o segregando
mediadores que inducen su produccién'®'s,

En 2 de los 7 casos publicados por Da Costa® y tam-
bién en el nuestro, habfa antecedentes de TBC pulmo-
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nar, lo que podria justificar la persistencia del proceso
inflamatorio y el posterior dep6sito de amiloide.

La distribucién entre varones y mujeres es la mis-
ma?®!¢ y la edad suele estar entre la quinta y sexta dé-
cadas.

Aunque generalmente los pacientes estan asintomdti-
cos, constituyendo un hallazgo radiolégico casual, a ve-
ces refieren sintomatologia que se puede atribuir al
efecto mecanico de las masas, siendo la tos el sintoma
mas frecuente; la disnea y la hemoptisis son excepcio-
nales>>17,

Los nédulos suelen ser periféricos y subpleurales, de
tamafio y nimero variables, uni o bilaterales, de bordes
bien definidos, pero sin caracteristicas radiolégicas que
orienten sobre su etiologfa; a veces se cavitan (11%) o
tienen calcificaciones (29%)'*°, pudiendo aumentar de
tamafio pero de forma muy lenta> !618,

La tnica forma de establecer el diagnéstico definitivo
es obtener una buena muestra de tejido para el estudio
histolégico. Varias publicaciones han sugerido que la
BTB o la PPT con aguja fina podrian ser suficientes
para hacer el diagnéstico®®. Sin embargo, desde que el
amiloide puede ser visto en el cdncer de pulmén o me-
tdstasis de carcinoma medular de tiroides, la biopsia
quirdrgica deberia ser considerada en algunos casos
cuando esos procesos malignos son fuertemente sospe-
chados. Yousem publicé 2 casos de carcinoma adenos-
camoso con estroma semejante al amiloide!!. En otros
casos'®?! incluido el presente, los resultados de la PPT
con aguja fueron equivocos o incluso indicativos de ma-
lignidad. Un diagndstico previo de malignidad no debe-
ria excluir el de amiloidosis nodular, por haberse ya
descrito la concomitancia de los dos procesos!'S.

La amiloidosis es confirmada histolégicamente al ob-
servar birrefringencia verde bajo luz polarizada después
de tefiir con rojo Congo. El tratamiento de la muestra
con permanganato potasico antes de la tincién puede di-
ferenciar la amiloidosis primaria de la secundaria. En el
primer caso no desaparece la birrefringencia, lo que su-
giere que ese amiloide es de tipo AL o derivado de las
cadenas ligeras de las inmunoglobulinas, a diferencia
del amiloide AA, caracteristico de la amiloidosis secun-
daria, que pierde la birrefringencia con la luz polari-
zada?. En cuanto al prondstico, por lo general es bueno,
en contraste con las formas localizadas y parenquimato-
sa difusa que tienen peor pronéstico. Lo habitual es que
las lesiones pulmonares permanezcan estéticas>?, como
también ocurrié en nuestro caso, tras 2 afios de segui-
miento, y sin repercusién funcional. La existencia de
complicaciones como hemorragia pulmonar, probable-
mente secundaria a la compresién bronquial por un né-
dulo de amiloide, originando una bronquiectasia, es ex-
cepcional aunque estd descrita.

En vista de la naturaleza relativamente benigna de
esta enfermedad, generalmente no es necesaria la esci-
sién quirirgica. Sin embargo, si se requiere una cuida-
dosa observacién, sobre todo cuando el diagnéstico se
hace sin el nddulo entero. Se han descrito recidivas tras
la exéresis de los nédulos, bien en el mismo o en el otro
pulmdn, aunque al cabo de muchos afios?'.

En definitiva y a la vista del presente caso, considera-
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mos que la amiloidosis nodular pulmonar se deberia in-
cluir en el diagnéstico diferencial de las masas y nédu-
los pulmonares.
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