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INTRODUCCION:

La amiloidosis es una entidad de origen metabdlico, que ha sido objeto
de mucha atencién en la literatura médica, especialmente en lo que concierne a
su patogenia y composicién. Rokitansky en 1842 (1) describié por primera vez
la forma secundaria, asociada a infecciones cronicas. Posteriormente Virchow
acufi6 el término de amiloide (similar al almidén), destacando su particularidad
de teiirse con yodo. Wild, en 1886, fue el primero en hacer una descripcién
detallada de la amiloidosis primaria, entidad no asociada a ninguna otra enfer-
medad condicionante, y diferente distribucién. Posteriormente, se separaron otras
formas de amiloidosis, tales como la localizada y Ja que acompafia al micloma
multiple.

La amiloidosis secundaria rara vez afecta el pulmén y la forma primaria
respiratoria es también rara. Ya Balser en 1883 (2), describié la forma loca-
lizada bronquial. Posteriormente, se ha descrito cierto nimero de casos (Prowse
en 1958 colecté 18 de la literatura, aunque probablemente habia muchos mis).
Peridédicamente se hacen revisiones del concepto y clasificacion de la amiloi-
dosis (3).

La constatacién de un caso de amiloidosis con manifestacion pulmonar
predominante, en el Hospital San Juan de Dios, nos ha inducido a publicarlo
y revisar la literatura, conjuntamente con algunos conceptos sobre el mecanismo
de produccién de la enfermedad.

REPORTE DE CASO:

M. T. G. CH. Mujer de 53 afos, que comenz6 8 meses antes de la
muerte, con fiebre precedida de escalofrios, malestar general, dolores osteomus-
culares, astenia, adinamia y anorexia. La temperatura oscilaba entre 38.5 y
39.5°C, seguida de sudoracién profusa. Fue tratada con antibiéticos, sin obte-
nerse respuesta, por lo que se le practicé biopsia de ganglio linfitico cervical,
que solo mostr6 hiperplasia. Habia antecedentes familiares de diabetes mellitus.

En el examen fisico al ingreso se encontré pilida, con aspecto de enferma
cronica. Pulso 100; presion arterial 120/70; temperatura 38.2°C; respiracicnes
28. Cabello muy ralo. Ganglio preauricular derecho duro, indoloro, desplazable.
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Disminucién de los movimientos respiratorios, sin datos anormales a la percusion
ni auscultacién pulmonar. La auscultacién cardiaca revel6 pequefio soplo sistélico
de eyecciébn en focos mitral y adrtico accesorio. Abdomen blando, depresible e
indoloro. Borde hepitico palpable a 3 cms bajo el reborde costal, liso y doloroso.
Bazo no palpable. El resto del examen no mostré hallazgos patoldgicos impor-
tantes. EI hematocrito era de 31 cc. %, hemoglobina 8.6 g., leucocitos 6.300,
con un eosindfilo, 80 neutrofilos segmentados, 16 linfocitos y 3 monocitos.
Concentraciéon media de hemoglobina corpuscular 329; volumen globular medio
90 micras clbicas; hierro sérico 28 gammas; capacidad de fijacion del hierro,
400 gammas. Proteinemia total 6.5, con 3.4 .g. de albiminas y 3.1 g. de glo-
bulinas. Orina: densidad 1.015, pH 6, trazas de albamina, 30 leucocitos, 12
eritrocitos. Fosfatasa alcalina 9.6 unidades Bodansky. Intradermorreaccién a
tuberculina P.P.D. 18 mm. Investigaciones directas y cultivos por pidgenos y
hongos, fueron negativas en sangre, médula Osea y orina, y por bacilos de Koch
en esputo. Heces reiteradamente positivas por sangre oculta. La prucba de
Coombs y la bisqueda de células L.E. fueron negativas. La radiografia de torax
mostré infiltrados fibrosos en I6bulo superior derecho, enfisema moderado y
nddulos diseminados en ambos campos pulmonares (fig. 1). Permanecié hospi-
talizada durante dos y medio meses, en cuyo tiempo se mantuvo con fiebre en
picos y se anemizd, llegando las cifras de hematocrito y hemoglobina a 18% y
5.5 g., respectivamente. Dos meses después de su salida ingres6 con v6mitos
severos datando de 3 dias. Se encontré deshidratada, con abdomen timpanizado,
doloroso en cuadrante inferior izquierdo y peristaltismo escaso. Las amilasas y
transaminasas eran normales. Sodio 131 y potasio 2.7 mEq/1. Curs6 con oliguria
e hipotension, falleciendo al quinto dia.

En la autopsia se encontré adelgazada, con edad aparente mayor que la
real; pelo escaso y decolorado. Los pulmones derecho e izquierdo pesaron 370
y 300 g. respectivamente; presentaban en su espesor miltiples nédulos firmes,
de color gris blanquecino, de formas variables, desde aplanados hasta esféricos,
que median 0.5 a 2 cms. (fig. 2). El bazo pesd 230 g., era grande firme, rojo
oscuro, con varios nodulos blanquecinos, firmes, de 0.2 a 2 cms. de didmetro,
los mayores con pequefas hemorragias en su espesor (fig. 3). En el ileon se
encontrd volvulo de varias asas, con necrosis hemorrigica en una longitud de
40 cms. No se observaron cambios macroscopicos de importancia en otros Organos.

El estudio microscopico reveld que tanto los nddulos pulmonares, como
los esplénicos, estaban constituidos por una substancia eosinéfila homogénea,
que se teiiia con el Rojo Congo y metacromaticamente con el Violeta Cristal
(fig. 4). Habia depésito leve de la misma substancia en rifiones, higado,
miocardio y esofago.

En los n6dulos pulmonares y esplénicos, se encontraron grupos de células
plasmiticas y células redondas con escaso citoplasma (fig. 5). El examen de
la médula ésea revelé aumento en el nimero de células plasmiticas, con presencia
ocasional de cuerpos de Russell (fig. 6).

COMENTARIO:

La amiloidosis primaria pulmonar, puede presentarse en cuatro formas (4):
a) depbsito localizado en un bronquio; b) depésitos bronquiales maltiples o
difusos; ¢) masas localizadas en el parénquima; d) infiltracion amiloidea difusa
de paredes capilares y vasos sanguineos del pulmén.
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Nuestro caso corresponde al tipo ¢. El primer ejemplo de este tipo, fue
escrito por Hallermann en 1928 (5). Glauser (6), Schottenfeld (7), Duke (8),
y Weiss (9), publicaron casos similares posteriormente e hicieron revision de
la literatura.

Llama la atencién, que en nuestro caso, la presencia de células plasma-
ticas y linfoides en los depbsitos de amiloide, y también el aumento en el nimero
de células plasmiticas en la médula 6sea. En efecto, es un hecho conocido desde
mucho tiempo atrés, la relaciéon entre la produccién anormal de globulinas y
el depésito de amiloide.

Conviene hacer notar que en realidad el término amiloidosis primaria no
se ajusta a la realidad, sino que simplemente refleja nuestra ignorancia sobre
la verdadera causa. Es l6gico suponer que todos los casos de amiloidosis son
secundarios a un trastorno de las células plasmdticas, ya sea en los casos que
han sido catalogados como discrasia de dichas células (10-11), o bien en otros
estados patolGgicos en que ellas se alteran. En este sentido es interesante anotar
el nimero creciente de casos de amiloidosis considerados como error innato del
metabolismo, condicionado genéticamente, tales como los asociados a ficbre
familiar del Mediterrineo, enfermedad transmitida como caricter autosémico
recesivo (12).

En cuanto a la composicién de la sustancia amiloide, hay todavia mucho
por conocer y aun se puede decir que hay controversia y contradicciones en los
hallazgos de diferentes autores. Sabemos que, examinada a gran aumento con
el microscopio electrénico, posee estructura finamente fibrilar (13). Sabemos
también que contiene proteinas y carbohidratos, en parte probablemente en
forma de glicoproteinas (14). Mientras que Calkins y Cohen (14-15) hallaron
indicacién de que hay poco componente mucopolisacirido en el amiloide, otros
en camibo (16-17), creen que ellos son parte importante de su composicion.
El descubrimiento de gamma globulina en la sustancia amiloide, apoya el con-
cepto de mecanismo inmunologico en su produccion (18-19). Aun reciente-
mente se ha enunciado la hipotesis de que la amiloidosis secundaria sea pro-
ducida por una reaccion de autoinmunidad (20). Teilum (21) supone que la
formacién de amiloide implica un trastorno de la formacion de anticuerpos por
parte de las células inmuno-componentes, las cuales formarian amiloide in situ.

Es probable que la sustancia amiloide no cotresponda a un sblo complejo
proteico, y que su composicion varie con los diferentes estados patol6gicos
condiciones, y aun en el mismo individuo en diferentes etapas del proceso.
Esto explicaria las aparentes discrepancias en los hallazgos histoquimicos los
cuales indicarian simplemente aspectos diferentes de un problema complejo de
patogenia y composicion miltiples.

RESUMEN

Se presenta un caso de amiloidosis nodular en una mujer de 53 aifios,
afectando predominantemente pulmones y bazo, asociado a proliferacibn de
células plasmiticas. Se discuten las caracteristicas de la amiloidosis pulmonar y
la patogenia del proceso.
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Fig. 1.—Radiografia de tdrax.

Fig. 2—Pulmones. Obsérvense los nédulos blanquecinos de forma
variada.

Fig. 3.—Bazo mostrando los nddulos de sustancia amiloide.
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Fig. 4—Bazo. Las zonas homogéneas estin constituidas por amiloide.
HE. 35x.

Fig. 5.—Pulmén. Células plasmdticas y linfocitos en el espesor de los
n6dulos de amiloide H.E. 420 x.

Fig. 6.—Médula ésea, mostrando aumento de células plasmiticas, En
el centro se observan dos cuerpos de Russell. H.E. 420 x.
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