Amiloidosis primaria
presentindose como una
enfermedad difusa pulmonar

La amiloidosis es una efermedad crénica
caracterizada por acimulo de proteina fibri-
lar en varios érganos!. El tracto respiratorio
inferior se afecta habitualmente en la amiloi-
dosis sistémica secundaria a discrasia sangui-
nea y de manera mas rara en la idiopatica,
pudiendo quedar limitado al pulmoén el de-
posito de amiloide en la amilodosis puimo-
nar primaria. Las formas de afectacién pul-
monar son traqueobronquial?, nodular y di-
fusa intersticial3, siendo esta ultima la forma
mas rara. Presentamos un caso de amiloido-
sis primaria con afectacion fundamental-
mente pulmonar que se presentd clinicamen-
te como una enfermedad difusa pulmonar
sin afectacién extrapulmonar.

Una mujer de 54 aiios ingreso en el hospi-
tal por disnea de esfuerzo progresiva a lo
largo de los ultimos 6 meses. A la explora-
ci6n destacaban unicamente crepitantes y es-
tertores de velcro en ambas bases pulmona-
res. Las determinaciones analiticas rutinarias
fueron normales y no se objetivo paraprotei-
na ni proteina de Bence Jones en orina. El
ECG fue normal. En la radiografia de térax
se aprecié un patrdn alveolo-intersticial difu-
so bilateral (fig. 1). Se le practicé una fibro-
broncoscopia flexible que fue normal y va-
rias biopsias transbronquiales mostraron un
parénquima pulmonar con infiltrado infla-
matorio inespecifico. En el lavado bron-
quioalveolar (LBA) se obtuvieron 30 millo-
nes de células con 92 % de macrofagos, 7 %
de linfocitos y 1 % de neutréfilos. La gamma-
grafia con galio-67 mostré un acumulo pato-
logico en el pulmén. Se le practicd biopsia
pulmonar por toracotomia en la que se pudo
observar que gran parte del tejido extraido
de parénquima pulmonar estaba sustituido
por un material amorfo que resulté ser ami-
loide (AL), con infiltrados linfoplasmocita-
rios y reaccién gigantocelular. Una vez esta-
blecido el diagndstico de amiloidosis, se
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busco afectacion de otros organos, encon-
trandose unicamente en mucosa rectal. La
paciente recibié como tratamiento colchici-
na, a pesar de lo cual la enfermedad siguié
evolucionando y a los 9 meses del diagnosti-
co desarrollé neumotorax recidivantes bila-
terales que requirieron drenaje toracico que,
junto con la progresion de la enfermedad
parequimatosa, originaron ¢l fallecimiento
de la paciente.

La afectacion pulmonar en la amiloidosis
primaria no es rara y se cifra aproximada-
mente en el 20% de los casos, siendo la
forma intersticial difusa poco frecuente. Los
casos, como el nuestro, en que clinicamente
s0lo hubo afectacion pulmonar son excepcio-
nales. Con respecto al diagnodstico, estd des-
crita la demostracion de amiloide en biopsia
transbronquial obtenida con broncoscopio
flexible* e incluso en examen citoldgico del
cepillo bronquial® y aspirado pulmonar por
puncién transtoracica®. En nuestro caso, el
estudio “a posteriori” y dirigido en busca de
amiloide en las biopsias transbronquiales, ci-
tologia del cepillado bronquial y citologia del
esputo, no tuvo €xito. Los hallazgos del LBA
con predominio de macréfagos coinciden
con los de la unica referencia al respecto? e
indican que el LBA sigue siendo un buen
indice de lo que después se obtiene en la
biopsia pulmonar. La captacion patologica
de Ga-67 debe estar en relacion con el au-
mento de los macrofagos y que gran parte de
ellos esten activados. Para nosotros, esta es
la primera referencia de captacion patoldgica
de Ga-67 en un pulmdn con amiloidosis.
Tampoco hemos encontrado ningln caso en
la literatura en el que los neumotodrax toma-
sen tanto protagonismo en los estadios avan-
zados de la enfermedad y fuesen en gran
medida determinantes del fallecimiento de la
paciente,
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Fig. 1. Radiografia
PA de térax en la que
se puede apreciar un
patrén alveolointersti-
cial difuso que afecta a
ambos parénquimas
pulmonares.
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Derrame pleural benigno
eosinofilico recurrente por asbesto

Hemos leido con interés la nota clinica de X.
Aguilar et al!, publicada recientemente en su
revista, en la que se describia un caso de
derrame por asbesto. Nuestra atencidn se ha
fijado en la existencia de la “presencia de
una marcada reaccion eosinofilica en liquido
pleural en una segunda toracocentesis”. Pre-
sentamos el caso de un paciente en el que
hemos objetivado la existencia de dos derra-
mes pleurales benignos eosinofilicos produci-
dos por contacto con asbesto, en el curso de
tres afios de evolucion.

Varén de 63 anos de edad que trabajé
durante 15 afios en central eléctrica como
soldador en contacto con amianto, con ante-
cedentes de etilismo cronico, fumador de 10
cigarrillos/dia y esteatosis hepatica, que in-
gresé en marzo de 1986 con un cuadro de 1
mes de evolucién de tos no productiva, febri-
cula, dolor en ambos costados, astenia y dis-
nea de esfuerzo. A la auscultacién existia
disminucion de los ruidos respiratorios en
base izda. y se palpaba hepatomegalia lisa no
dolorosa de 2 traveses de dedo. Rx de torax:
Derrame pleural masivo izdo. Analitica: leu-
cocitos 10.680, neutrofilos 54.4 %, linfocitos
27,2 %, monocitos 8,5 %, eosindfilos 7,7 %,
VSG 11, GOT 75 UI/l, GPT 98 Ul/l, gamma
GT 44 Ul/, serologia hidatidica negativa,
pardsitos en heces negativos, serologia hepa-
titis B negativa, cultivo y baciloscopias de
esputos negativas. Toracocentesis: liquido
serohemorragico con 42 g/l de albimina, glu-
cosa 0,76 ¢/l, LDH 889 Ul/I, linfocitos 83 %,
monocitos 4 %, segmentados 2 %, eosinofilos
11 %. Toracoscopia: pleura enrojecida con
brida basal. Biopsias pleurales: inflamacion
aguda y crénica inespecifica. No se objetivd
recidiva del derrame y el paciente fue dado
de alta. En febrero de 1989 reingresa con un
cuadro de una semana de evolucién de dolor
en hemitdrax derecho de caracteristicas pleu-
rales, tos improductiva, no fiebre. Rx de to-
rax: engrosamiento pleural izdo., patrén re-
ticular basal, derrame pleural derecho. Anali-
tica sanguinea: leucocitos 10.030; neutrofilos
60 %, linfocitos 28,9 %, monocitos 7,5 %, eo-
sindfilos 2,2 %, VSG 31, resto de la analitica
normal. Toracocentesis: liquido serohemdti-
co con caracteristicas bioquimicas de exuda-
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