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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 nodulo en LSI de 8 y 3 cm, respectivamente,
descubiertos de forma causal en una exploración radiológi-
ca, cuyo diagnóstico se hizo por toracotomía y biopsia pul-
monar, por la sospecha de un proceso neoplásico.

Tras 2 años de seguimiento, el paciente sigue asintomáti-
co, con estabilización radiológica de las lesiones, sin hallaz-
gos clínicos ni analíticos 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.

Introducción

La amiloidosis nodular pulmonar es una forma rara
de amiloidosis localizada en el tracto respiratorio infe-
rior', habiéndose publicado hasta la actualidad unos
70 casos2"5.

Generalmente los pacientes están asintomáticos,
constituyendo un hallazgo radiológico inesperado. Los
nodulos pueden ser únicos o múltiples, de tamaño varia-
ble, pudiendo llegar a alcanzar 8 cm de diámetro. El
principal problema que plantea esta enfermedad es el
diagnóstico diferencial con otros procesos, sobre todo
con neoplasias, primarias o metastásicas.

Aunque el diagnóstico puede ser realizado por biop-
sia pulmonar transbronquial (BTB) o punción pulmonar
transtorácica (PPT) con aguja fina4"8, es aconsejable rea-
lizar biopsia pulmonar quirúrgica''2'9, no solamente para
descartar un proceso neoplásico, sino porque en ocasio-
nes el depósito de amiloide puede localizarse en el inte-
rior de una neoplasia pulmonar10-".

Presentamos un nuevo caso de amiloidosis nodular
pulmonar, revisando la bibliografía previa existente.
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Caso clínico

Varón de 51 años que ingresó para estudio por lesiones no-
dulares pulmonares, encontrándose asintomático desde el
punto de vista respiratorio y general. Era fumador de 50 ciga-
rrillos al día desde los 16 años, y bebedor de 150 g de etanol
diarios. No cumplía criterios de bronquitis crónica y había
sido diagnosticado y tratado de TBC pulmonar 10 años antes.
En 1977 había sido intervenido de úlcera duodenal. La explo-
ración física fue normal salvo una ligera disminución del
murmullo vesicular en el hemitórax izquierdo. En la analítica
presentaba una eosinofilia del 10% (890/ul), siendo normales
la serie roja, plaquetas, tiempo de protrombina, bioquímica
general, lípidos, perfil hepático, proteinograma y perfil urina-
rio. La radiografía de tórax (fig. 1) mostraba una masa en ló-
bulo superior izquierdo (LSI) de unos 8 cm de diámetro, de
contomos irregulares, densidad no homogénea, sin calcifica-
ciones y en contacto con la pared; por debajo de la anterior,
había otra lesión nodular de unos 3 cm; disminución de tama-
ño del pulmón izquierdo y engrosamiento pleural basal del
mismo lado.

La TAC torácica (fig. 2) evidenció una masa intrapulmonar
en LSI de unos 8 cm de diámetro máximo, con borde espicu-
lado y aire en su interior. Una imagen de características simi-
lares ocupaba la cisura izquierda. No había adenopatías bilia-
res ni mediastínicas.

El Mantoux fue negativo y las pruebas de función respirato-
ria normales. Se realizó broncofibroscopia que fue normal; en
el BAS los estudios bacteriológicos y citológicos fueron nega-
tivos; en la BTB se objetivaron algunas células gigantes mul-
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tinucleadas y fibrosis. Se realizó PPT con aguja fina, infor-
mando de la existencia de atipia citológica indicativa de ma-
lignidad. Con la sospecha de neoplasia se realizó toracotomía
izquierda, objetivándose una masa grisácea de consistencia
firme, con aspecto fibroso al corte, realizándose una biopsia
de 3 x 2 cm. Microscópicamente (fig. 3), la muestra corres-
pondía a una masa eosinófila parcialmente colagenizada junto
con infiltrado focal y escaso de células plasmáticas, linfocitos,
eosinófilos y células gigantes tipo cuerpo extraño. Con la téc-
nica del rojo Congo mostraba birrefringencia verdeanaranja-
da. Se hizo tratamiento de la muestra con permanganato potá-
sico manteniendo la birrefringencia. La evolución postopera-
toria fue favorable.

Se estableció el diagnóstico de amiloidosis pulmonar. No se
realizó ningún tipo de tratamiento. Los estudios posteriores de
inmunoglobulinas séricas fueron normales, siendo la protei-
nuria de Bence-Jones negativa.

El paciente ha sido revisado periódicamente en la consulta
externa, continuando asintomático, sin modificaciones de las
lesiones radiológicas y sin alteraciones analíticas que hagan
sospechar una amiloidosis sistémica o discrasia de células
plasmáticas.

Discusión

La amiloidosis es una enfermedad que se caracteriza
por el depósito extracelular, en uno o varios órganos, de
un material proteináceo, eosinófilo y de estructura fibri-
lar, derivado de las cadenas ligeras de una inmunoglo-
bulina monoclonal12.
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La primera descripción de amiloidosis localizada en
el tracto respiratorio inferior fue hecha por Lesser en
187713, habiéndose descrito varios tipos anatomoclíni-
cos: a) traqueobronquial (difusa submucosa o masa seu-
dotumoral), y b) parenquimatosa (difusa o nodular)''10.
La forma nodular es menos frecuente que la traqueo-
bronquial y hasta la actualidad se han descrito unos
70 casos2'5.

La patogenia de los depósitos de amiloide de forma
localizada no está clara, aunque por la existencia de un
infiltrado inflamatorio con linfocitos, células plasmáti-
cas y células gigantes tipo cuerpo extraño, en las proxi-
midades de los depósitos de amiloide, se podría pensar
que es la consecuencia de un proceso inflamatorio cró-
nico posiblemente relacionado con una infección de
bajo grado, con una anormal producción o aclaramiento
de inmunoglobulinas1'2.

Los macrófagos tienen un papel central, bien convir-
tiendo las inmunoglobulinas en amiloide o segregando
mediadores que inducen su producción14-'5.

En 2 de los 7 casos publicados por Da Costa2 y tam-
bién en el nuestro, había antecedentes de TBC pulmo-
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nar, lo que podría justificar la persistencia del proceso
inflamatorio y el posterior depósito de amiloide.

La distribución entre varones y mujeres es la mis-
ma2'9'16 y la edad suele estar entre la quinta y sexta dé-
cadas.

Aunque generalmente los pacientes están asintomáti-
cos, constituyendo un hallazgo radiológico casual, a ve-
ces refieren sintomatología que se puede atribuir al
efecto mecánico de las masas, siendo la tos el síntoma
más frecuente; la disnea y la hemoptisis son excepcio-
nales^17.

Los nodulos suelen ser periféricos y subpleurales, de
tamaño y número variables, uni o bilaterales, de bordes
bien definidos, pero sin características radiológicas que
orienten sobre su etiología; a veces se cavilan (11%) o
tienen calcificaciones (29%)1'5-9, pudiendo aumentar de
tamaño pero de forma muy lenta5'16'18.

La única forma de establecer el diagnóstico definitivo
es obtener una buena muestra de tejido para el estudio
histológico. Varias publicaciones han sugerido que la
BTB o la PPT con aguja fina podrían ser suficientes
para hacer el diagnóstico6'8. Sin embargo, desde que el
amiloide puede ser visto en el cáncer de pulmón o me-
tástasis de carcinoma medular de tiroides, la biopsia
quirúrgica debería ser considerada en algunos casos
cuando esos procesos malignos son fuertemente sospe-
chados. Yousem publicó 2 casos de carcinoma adenos-
camoso con estroma semejante al amiloide11. En otros
casos19'2' incluido el presente, los resultados de la PPT
con aguja fueron equívocos o incluso indicativos de ma-
lignidad. Un diagnóstico previo de malignidad no debe-
ría excluir el de amiloidosis nodular, por haberse ya
descrito la concomitancia de los dos procesos'6.

La amiloidosis es confirmada histológicamente al ob-
servar birrefringencia verde bajo luz polarizada después
de teñir con rojo Congo. El tratamiento de la muestra
con permanganato potásico antes de la tinción 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, característico de la amiloidosis secun-
daria, que pierde la birrefringencia con la luz polari-
zada22. En cuanto al pronóstico, por lo general es bueno,
en contraste con las formas localizadas y parenquimato-
sa difusa que tienen peor pronóstico. Lo habitual es que
las lesiones pulmonares permanezcan estáticas2'23, como
también ocurrió en nuestro caso, tras 2 años de segui-
miento, y sin repercusión funcional. La existencia de
complicaciones como hemorragia pulmonar, probable-
mente secundaria a la compresión bronquial por un no-
dulo de amiloide, originando una bronquiectasia, es ex-
cepcional aunque está descrita24.

En vista de la naturaleza relativamente benigna de
esta enfermedad, generalmente no es necesaria la esci-
sión quirúrgica. Sin embargo, sí se requiere una cuida-
dosa observación, sobre todo cuando el diagnóstico se
hace sin el nodulo entero. Se han descrito recidivas tras
la exéresis de los nodulos, bien en el mismo o en el otro
pulmón, aunque al cabo de muchos años21.

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