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Amiloidosis nodular pulmonar
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Resumen

La amiloidosis es una enfermedad sistémica origi-
nada por la acumulacion extracelular de material ami-
loide en distintas partes del organismo. La afectacion
pulmonar es infrecuente y su presentacion en forma
nodular, extremadamente rara. Presentamos el caso
de un varon de 72 afos con enfermedad pulmonar
obstructiva cronica en el que se descubrié, en un
control radiolégico rutinario, un nédulo pulmonar de
3 cm de diametro. Tras la realizacién de diferentes
pruebas complementarias sin poder filiar su etiolo-
gia, se realizd una exéresis quirurgica, y en el estudio
histopatologico posterior se demostré la presencia
de material amiloide y en el microscopio de luz pola-
rizada, una birrefringencia verde con rojo-Congo ca-
racteristica.

Palabras clave: Amiloidosis. Nddulo pulmonar solitario.
Acumulacidn extracelular.

PULMONARY NODULAR AMYLOIDOSIS

Amyloidosis is a systemic disease caused by extra-
cellular accumulation of amyloid in different parts of
the body. Pulmonary involvement is infrequent and
nodular amyloidosis is extremely rare. We present the
case of a 72-year-old man with chronic obstructive
pulmonary disease in whom a 3-cm pulmonary nodu-
le was discovered during routine radiological follow-
up. After various complementary investigations failed
to identify the etiology of the nodule, surgical exci-
sion was performed. Subsequent histopathological
study revealed the presence of amyloid deposits with
characteristic apple-green birefringence when stai-
ned with Congo-red under polarized light micros-

copy.

Key words: Amyloidosis. Solitary pulmonary nodule. Ex-
tracellular accumulation.

Introduccidon

La amiloidosis es una enfermedad sistémica que se
caracteriza por el depdsito anormal de amiloide en distin-
tas partes del organismo. La afectacion del sistema respi-
ratorio no es frecuente y menos su presentacion en for-
ma nodular intraparenquimatosa. Es, por tanto, uno de
los diagndsticos diferenciales del ndédulo pulmonar solita-
rio, y su etiologia se puede establecer de modo definitivo
al descubrir en el estudio histoldgico con tincién de rojo-
Congo la tipica birrefringencia verde del material amiloi-
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de. Debido a la captacién positiva en la tomografia por
emision de positrones (PET) de algunos nddulos amiloi-
deos, el diagndstico diferencial con el cancer broncopul-
monar resulta mas dificil. Presentamos aqui el caso de
un varén de 72 afos con un nddulo pulmonar diagnosti-
cado radioldgicamente de forma casual, en el que el es-
tudio anatomopatoldgico posterior a su exéresis quirdrgi-
ca confirmd la presencia en el parénquima de una
amiloidosis nodular.

Caso clinico

Varén de 72 afios, fumador y bebedor ocasional, con antecedentes
personales de obesidad, hipertension arterial, hiperuricemia, diabetes
mellitus no dependiente de la insulina y enfermedad pulmonar obstruc-
tiva crénica (EPOC), con frecuentes reagudizaciones infecciosas que,
en un control radiografico, destaca la aparicion de un nédulo pulmonar
en el I6bulo superior del pulmén izquierdo de unos 3 cm de didmetro. El
electrocardiograma y la analitica estandar resultaron normales.

Los valores gasométricos arteriales fueron: pH de 7,39, PaCO,: 49,2,
Pa0,: 65, HCO,: 28,9, saturacion de O,: 93,4%, y en las pruebas de
funcién respiratoria se demostré una alteracién ventilatoria obstructiva
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de grado moderado con una capacidad vital forzada de 2,48 (80%), un
volumen espiratorio maximo en el primer segundo de 1,56 (66%) y un
indice de Tiffenau del 63%.

Se le practic una tomografia computarizada (TC) con contraste in-
travenoso en la que se descubrieron pequefias adenopatias menores
de 1 cm en la regién retrocava y la ventana aortopulmonar, y en el I6bu-
lo superior izquierdo (LSI), un nédulo de 3 cm de contornos abollona-
dos y espiculados que no contactaba con la pleura visceral. En la base
del pulmén derecho habia un nédulo menor de 1 ¢cm sin derrame pleu-
ral acompafante y un hemiabdomen superior normal (fig. 1).

En la broncoscopia realizada se observaron signos de bronquitis cro-
nica sin tumor intraluminal, con un aspirado y biopsia bronquial sin célu-
las neoplasicas. Se le realizé6 una PET con 18 fluorodesoxiglucosa (18-
FDG), en la que destacaba un foco de hipercaptacién unico coincidente
con la lesion conocida en el LS| (fig. 2).

Ante la presencia de un nddulo pulmonar distal con caracteristicas
de malignidad en la TC y captacién positiva en la PET, sin poder deter-
minar con fiabilidad histolégicamente su etiologia, se procedié a la in-
tervencion quirirgica mediante toracotomia limitada con biopsia exci-
sional de 3 nédulos en LSl y el I6bulo inferior del pulmén izquierdo. La
biopsia peroperatoria informé de zona hialinizada focalmente calcifica-
da sin células tumorales. En el estudio anatomopatolégico diferido de
las piezas resecadas se identifico parénquima pulmonar con amiloido-
sis nodular focalmente calcificado con infiltrado inflamatorio crénico de
células plasmaticas y células gigantes con material amiloide. El resto
del parénquima pulmonar presentaba congestion vascular. En la inmu-
nohistoquimica, las células plasmaticas tenian policlonalidad de cade-
nas ligeras kappa y lambda.

Durante el seguimiento del paciente no se mostré progresion clinica
ni radiolégica de la enfermedad. Sin embargo, a los 2 afios de la inter-
vencion, el paciente presenté un episodio de reagudizacién de su
EPOC, broncoaspiracién con una insuficiencia respiratoria grave y, a
pesar de las maniobras de resucitacién avanzadas que se le practica-
ron, fallecio.

Discusion

La amiloidosis es una enfermedad sistémica que con-
siste en el depdsito de material amiloide en distintas re-
giones del organismo. En la amiloidosis primaria o idiopa-
tica, una poblacién monoclonal de células plasmaéticas
fabrica cantidades elevadas de inmunoglobulinas que se
depositan en forma de acumulos extracelulares. La ami-
loidosis secundaria suele producirse tras procesos infla-
matorios e infecciosos crénicos, hemodidlisis, asociada a
enfermedades linfoproliferativas y reumatologicas, etc. La
amiloidosis se puede clasificar a partir del material depo-
sitado, siendo éste del tipo AL en la amiloidosis primaria,
AA en la secundaria y B, microglobulina en la asociada a
hemodialisis’.

Los drganos que pueden estar involucrados en esta
enfermedad son mdltiples, por lo que hay una gran varia-
bilidad en cuanto a la presentacién clinica y afectaciéon
funcional. El rifidn es el érgano méas frecuentemente da-
fiado, seguido de higado, tracto gastrointestinal, corazon,
sistema neuromuscular, piel, etc.!

La afectacion pulmonar en la amiloidosis es rara, y ge-
neralmente se inicia en la quinta o sexta décadas de la
vida como hallazgo radiolégico ocasional®. Suele presen-
tarse como una enfermedad intersticial de localizacion
traqueobronquial debido al depdsito difuso de amiloide
en los tabiques alveolares y muestra un patron reticular
en la radiologia. En raras ocasiones, aparecen lesiones
intraparenquimatosas en forma nodular®, como es el
caso que presentamos. Las manifestaciones clinicas ha-
bituales son disnea, tos, hemoptisis y, en ocasiones, se
acompana de una afeccion obstructiva.
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Fig. 1. Corte axial de tomografia computarizada con nddulo pul-
monar en Iébulo superior del pulmédn izquierdo.

Fig. 2. Tomografia por emision de positrones con 18-FDG que
mqeséra nédulo pulmonar hipercaptante en Iobulo superior iz-
quierdo.

Ante un nddulo pulmonar intraparenquimatoso, se
plantea un amplio espectro de posibilidades diagndsti-
cas, por lo que resulta necesario consultar datos clinicos,
epidemioldgicos y otras pruebas complementarias para
establecer una correcta aproximacion etioldgica. La TC
con contraste intravenoso es una técnica ideal para esta-
blecer las caracteristicas y la localizacién del nédulo pul-
monar. La resonancia magnética presenta una sensibili-
dad y una especificidad semejantes, y tan solo se
reserva para casos particulares*. La broncoscopia tiene
escasa rentabilidad en el diagndstico de nddulos pulmo-
nares localizados periféricamente, aunque puede resultar
de utilidad en las lesiones centrales y ganglionares me-
diastinicas. En nuestro paciente, la TC confirmd, localizé
y definid el nddulo, ademas de identificar adenopatias en
la regién retrocava, la ventana aortopulmonar y otra le-
sion menor de 1 ¢cm en la base del pulmén derecho,
mientras que la broncoscopia que se le practicd no obtu-
vo resultados aclaradores.

La PET con 18-FDG es una técnica con alta sensibilidad
para el diagndstico y el seguimiento del cancer pulmonar,



asi como para detectar una posible afectacién ganglionary
enfermedad metastasica. Sin embargo, hay falsos positi-
vos, entre los que podemos encontrar linfomas, enferme-
dades infecciosas e inflamatorias como la tuberculosis,
histoplasmosis, nédulos reumatoideos, amiloidosis, etc.>S.
Cuando el resultado de la PET es negativo, se recomienda
el seguimiento y la reevaluacion periédicos*.

La puncion transtordcica y transbronquial son técnicas
empleadas en el diagnéstico diferencial del nédulo pul-
monar con una rentabilidad diagndstica variable, segun
distintas series. Los riesgos asociados a estas técnicas
son: neumotdrax (25-30%), hemoptisis o hemorragia
(10%), embolia aérea (0,1%) y siembra tumoral (0,05%)*.
En nuestro paciente la localizacién de la lesién no visuali-
zada en la broncoscopia y la posible lesion pulmonar al
acceder por via transtoracica hicieron que estas técnicas
no se consideraran indicadas.

El diagndstico especifico de la amiloidosis pulmonar es
dificil, y, en ocasiones, es necesario realizar una biopsia
pulmonar’ para la demostracion histolégica de los depo-
sitos de material amiloide, que se visualizan con birrefrin-
gencia verde al tefiirlos con rojo-Congo en el microscopio
de luz polarizada. A diferencia del caso que presenta-
mos, la calcificacion y la osificacion son hallazgos infre-
cuentes en las muestras pulmonares.

El tratamiento mas empleado para este tipo de enfer-
medad en su forma sistémica consiste en la administra-
cion de corticoides, en ocasiones acompafados de otros
inmunodepresores como melfalan, colchicina, etc., ade-
mas del tratamiento sintomatico y funcional, dependiendo
de la afectacién y la localizacion de la enfermedad. Re-
cientemente se han publicado casos en los que el trata-
miento con radioterapia externa® o con dimetil sulféxido
parece ser efectivo en el caso de afectacion pulmonar®.
Como sucede en el caso presentado, la reseccion quirtr-
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gica es la opcién curativa en la forma nodular pulmonar
de esta enfermedad. Aunque el prondstico es benigno,
debe considerarse la reseccion no sélo ante la imposibili-
dad de descartar un proceso neoplasico’, sino también
por el hecho de que el depésito de amiloide puede locali-
zarse en el interior de una neoplasia pulmonar.

Por tanto, la amiloidosis nodular pulmonar, a pesar de
ser una presentacion clinica rara de esta enfermedad,
debe considerarse como uno de los multiples diagnosti-
cos diferenciales del nédulo pulmonar solitario, en el que
la positividad de la PET puede condicionar la realizacién
de una biopsia quirurgica para establecer una etiologia
definitiva.
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