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Amiloidosis pulmonar. Diagnóstico
por biopsia transbronquial

Sr. Director: La amiloidosis es una enferme-
dad caracterizada por el depósito de proteína
fibrilar en diversos órganos y tejidos'. En el
aparato respiratorio puede adoptar la forma
de lesiones traqueobronquiales, nodulos pa-
renquimatosos, o infiltración difusa alveolar-
septal2. Pese a que la afectación pulmonar es
un hallazgo frecuente en autopsias, se han
publicado pocos casos diagnosticados en
vida, en su mayoría mediante toracotomia.
Describimos un caso diagnosticado por biop-
sia transbronquial, técnica cuya utilidad en
el diagnóstico de la amiloidosis pulmonar ha
sido comunicada sólo ocasionalmente en la
literatura3.

Enferma de 60 años de edad que consultó
por disnea progresiva y edemas maleolares.
En la radiografía de tórax se observó cardio-
megalia y patrón alveolo-intersticial difuso
bilateral. En el proteinograma se apreció una
banda monoclonal y la punción aspirativa de
médula ósea evidenció plasmocitosis del 5 %.
Con digital y diuréticos mejoró la situación
clínica y radiológica. Diez meses después in-
gresó por náuseas, mareo, astenia y una
pérdida de conciencia transitoria. En la ra-
diografía de tórax había cardiomegalia, pa-
trón intersticial basal bilateral, derrame pleu-
ral derecho y una condensación en lóbulo
inferior derecho. La biopsia transbronquial,
realizada a nivel del lóbulo inferior derecho,
demostró la existencia de material amorfo
eosinófilo, correspondiente a depósito de
sustancia amiloide (positividad para el rojo
Congo y birrefringencia característica con
luz polarizada) de distribución alveolar y
septal, así como en la membrana basal de los
capilares y en la media de los vasos (fig. 1).
Ni en la biopsia rectal, ni en la de la grasa
abdominal se encontró amiloide. La paciente
falleció a los 22 días del ingreso y la autopsia
confirmó la presencia de abundantes depósi-
tos de sustancia amiloide, con afectación
preferente de estructuras conectivas, mem-
branas básales y pared de vasos de distintos
órganos, destacando por su intensidad la
afectación del parénquima pulmonar.

Entre las formas de amiloidosis pulmonar,
la parenquimatosa difusa es la menos fre-
cuente y ocurre sobre todo en la amiloidosis
primaria y en la asociada a mieloma4. Las
manifestaciones radiológicas son similares al
edema pulmonar de origen cardiogénico y por

ello erróneamente interpretadas, sobre todo
si coexiste cardiomegalia. Al igual que ocu-
rrió en nuestra paciente, la existencia de un
patrón radiológico intersticial se ha asociado
con una corta supervivencia, a diferencia del
patrón nodular, en que es más prolongada.
Ocasionalmente, la amiloidosis sistémica se
presenta inicialmente como enfermedad di-
fusa pulmonar5. Las características clínicas y
radiológicas de la amiloidosis pulmonar son
inespecíficas, por lo que el diagnóstico se
basa en la demostración microscópica del
depósito de sustancia amiloide. La mayoría
de los casos comunicados de amiloidosis pul-
monar han sido diagnosticados por toracoto-
mia, o en el examen postmortem. En el caso
aportado, el diagnóstico se obtuvo mediante
biopsia transbronquial, mientras que en las
biopsias rectal y de grasa subcutánea abdo-
minal no se encontró sustancia amiloide. Sin
embargo, la autopsia confirmó posterior-
mente la naturaleza multisistémica de la en-
fermedad.

Aunque en la paciente estudiada no lo ob-
servamos, se ha señalado la posibilidad de
complicaciones hemorrágicas al tomar biop-
sias, debido a la infiltración amiloidea de los
vasos y en algunos pacientes, a deficiencia
aislada de factor X. Por ello, la biopsia trans-
bronquial debe evitarse en individuos con
historia de sangrado previo6.

Consideramos que ante un patrón intersti-
cial, el hallazgo de material amorfo eosinófi-
lo en los septos alveolares o en las paredes
de los vasos, en las muestras obtenidas por
biopsia transbronquial debe conducir a in-
vestigar la presencia de sustancia amiloide.
Creemos por consiguiente, que la biopsia
transbronquial es un método útil para el
diagnóstico de la amiloidosis pulmonar al-
veolar-septal y que puede obviar la necesidad
de toracotomia y biopsia pulmonar a cielo
abierto.
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Afectación endobronquial en el
síndrome de Churg-Strauss

Sr. Director: El síndrome de Churg-Strauss
(SCS), como fue descrito por los patólogos
que dieron nombre al mismo en 1951', reúne
los criterios clínicos de asma, manifestacio-
nes sistémicas, hipereosinofília y lesiones
histológicas constituidas por angeítis necroti-
zante, infiltración eosinofílica y granulomas
extravasculares. En los trabajos con causísti-
ca amplia2"4 y en las descripciones de casos
aislados5-6, no hemos encontrado referencias
de granulomatosis bronquiales observadas
por vía endoscópica en el SCS.

Presentamos un paciente varón de 66 años
con historia de asma bronquial (AB) de más
de 10 años de evolución; 6 meses antes de su
ingreso consultó por agudización grave de su
AB que cursó con infiltrados pulmonares que
se resolvieron espontáneamente en el curso
del tratamiento. Se mantenía estable clínica-
mente con metilprednisolona por VO (4 mg/
día), beclometasona en spray (1200 ug/día) y
broncodilatadores. Diez días antes de su in-
greso inició fiebre con aparición de expecto-
ración mucopurulenta y agudización mode-
rada de su asma bronquial, disestesias en
manos y aparición de lesiones cutáneas pa-
pulares violáceas en mucosa oral, pliegue in-
terglúteo, cuero cabelludo, escroto y dorso de
manos y pies. A la exploración física destaca-
ba, aparte de las lesiones cutáneas descritas,
broncoespasmo moderado y en la explora-
ción neurológica disestesias en el territorio
cubital y sural izquierdos y mediano dere-
cho. A las 48 h de su ingreso presentó una
parálisis facial derecha periférica. La Rx de
tórax no evidenciaba infiltrados pulmonares.
La analítica destacaba una hipereosinofília
periférica de 15.226 por mm. El EMG era
compatible con una neuropatía axonal. En la
broncoscopia se observó una mucosa bron-
quial enrojecida llena de nodulos blanqueci-
nos de forma difusa (figura). Las biopsias de
las lesiones cutáneas demostraron angeitis
necrotizante y las biopsias bronquiales una
granulomalosis necrotizante y un infiltrado
inflamatorio eosinofílico. Con el diagnóstico
clínico de SCS por la historia de AB con
hipereosinofília, mononeuritis múltiple y las
lesiones histológicas descritas, se inició trata-
miento con corticoides siguiendo un buen
curso clínico, con mejoría de las lesiones cu-
táneas y neurológicas y desaparición de las
lesiones bronquiales en un control broncos-
cópico posterior.
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A pesar de que la afectación pulmonar en
el SCS es del 96 %7, los hallazgos histopato-
lógico en la mayoría de casos descritos proce-
den de piel y músculo por su mejor aborda-
je8, y en menor medida de otros órganos y
sistemas. Chumbley en 19773, en una revi-
sión de 30 casos de 39 biopsias con hallazgos
característicos, 17 eran de músculo (43,5%),
nueve de piel (23 %) y sólo dos eran de pro-
cedencia bronquial (5 %). El interés de este
caso de SCS reside en la extensa afectación
granulomatosa bronquial y en la imagen en-
doscópica de la misma.
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Evolución a largo plazo de la
agenesia de la arteria pulmonar
derecha en un adulto asintomático

Sr. Director: La agenesia, o también deno-
minada interrupción proximal de la arteria
pulmonar', es un hecho excepcional. General-
mente se acompaña de hipoplasia del pul-
món ipsilateral que da un aspecto hipertrans-
parente parecido al síndrome de Macleod,
con un aumento de la circulación colateral2.

Clínicamente los pacientes con agenesia de
la arteria pulmonar derecha se pueden divi-
dir en tres grupos3: grupo I, que cursa con
shunt izquierda-derecha (generalmente duc-
tus persistente) y se diagnostican en la infan-
cia. El grupo II, se asocia a hipertensión pul-
monar severa y los pacientes suelen fallecer
en los primeros meses de la vida. Y el grupo
III, que cursa sin hipertensión pulmonar pre-
coz, y pueden llegar a la edad adulta con
poca sintomatologia: infecciones pulmonares
de repetición, hemoptisis4.

Presentamos un caso de agenesia de la ar-
teria pulmonar derecha perteneciente al gru-
po III, en una mujer joven, asintomática.

Se trata de una mujer de 24 años de edad,
sin antecedentes familiares ni personales de
interés, que es remitida por presentar una
imagen radiológica anormal en una revisión
de rutina. En la exploración clínica presenta-
ba un hábito constitucional normal. Buena
coloración de piel y mucosas. Era audible un
soplo sistólico en el 4.° espacio intercostal,
linea medio clavicular derecha. En la auscul-
tación pulmonar presentaba roncus inspira-
torios y espiratorios en hemitórax derecho.
No se apreciaban edemas ni acropaquias. En
la analítica destacaba Hb 16,7 g/1 (9,92
mmol/1), Hto 48 % (0,48 U arb), hematíes
5.3 106/^1 (5,3 10'2/!). Resto de parámetros
analíticos normales. En la radiografía de tó-
rax se observaba una notable pérdida de vo-
lumen del hemitórax derecho, con hiperinsu-
flación compensadora del pulmón izquierdo.
Los resultados de las pruebas funcionales res-
piratorias eran: FEV, 1.935 mi, CV 2.234 mi
(85 % del teórico). Índice de Tiffeneau 86 %,
difusión CO 21,5 ml.min-immHg-1 . Gasome-

tría arterial basal: P0¡ 68 mmHg (9kPa),
PCO, 37,5 (4,0 kPa), pH 7,35. En el ECG
aparecían signos de crecimiento de cavida-
des derechas. En la fibrobroncoscopia se ob-
servaba un árbol bronquial normal, con una
desviación traqueal importante a la derecha.
En la broncografía se observaban bronquiecta-
sias cilindricas en segmentos posteriores del
lóbulo inferior derecho y el resto de las rami-
ficaciones bronquiales normales. En la angio-
grafía pulmonar no se visualizó la arteria
pulmonar derecha (fig. 1). Se observaron va-
sos de circulación colateral sistémica que
partían de la arteria axilar derecha e irriga-
ban el pulmón derecho. El estudio hemodi-
námico puso de manifiesto una hipertensión
pulmonar intensa (presión media en la arte-
ria pulmonar de 90 mmHg). Once años más
tarde, la paciente sigue casi asintomática, ex-
presando sólo palpitaciones ocasionales y
disnea de grandes esfuerzos. En la explora-
ción física se objetivan acropaquias y discre-
ta cianosis. En la ecocardiografía bidimen-
sional se observaron unos valores hemodiná-
micos similares a los previos: presión media
de la arteria pulmonar 92 mmHg.

La hipertensión pulmonar ocurre en sólo el
20 % de casos con ausencia aislada de arteria
pulmonar (grupos II y III), la mayoría de los
cuales se convierten en sintomáticos en los
primeros meses de vida5. En estos pacientes.
la circulación arterial viene dada por ramas
arteriales de la circulación sistémica que nu-
tren al pulmón afecto, generalmente hipoplá-
sico6.

A través del sistema de búsqueda bibliográ-
fica Medline, no encontramos ningún caso
de agenesia derecha tipo III aislada con estas
características. En España sólo se han publi-
cado dos casos similares7'8.

En nuestro caso destaca la conservación
total de la anatomía del árbol bronquial, pese
al escaso desarrollo del pulmón derecho, la
escasa sintomatologia y la buena evolución a
largo plazo sin modificaciones en el estudio
hemodinámico.

I. García Talayera, S. Díaz y C. Villasante.
Servicio de Neumologia. Hospital de la
Paz. Universidad Autónoma de Madrid.

73 385


