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Rx de tórax  PA del caso 
clínico



Rx de tórax lateral del caso clínico



Biopsia con aguja gruesa de lesión en cuadrante súpero-interno de mama derecha
Biopsia con aguja gruesa de lesión en cuadrante Ínfero-interno de mama derecha

SE OBSERVAN DEPÓSITOS ESTROMALES Y VASCULARES DE UN MATERIAL ACELULAR ROJO 

CONGO POSITIVO QUE BIRREFRINGE EN VERDE MANZANA CON LUZ POLARIZADA. INFILTRADO 

LINFOPLASMOCITARIO PERIVASCULAR.   CAMBIOS COMPATIBLES CON AMILOIDOSIS. 

Anatomía patológica del caso clínico



OTROS ESTUDIOS REALIZADOS

• Biopsia de grasa subcutánea:  negativa para rojo Congo

• ANA, antiDNA, ENA: negativos.



TAC TORÁCICO Y ABDOMINAL DEL CASO CLÍNICO

• 1º) Se trata de nódulos de naturaleza indeterminada por lo que no se puede descartar metástasis pulmonares. Sin embargo, 

teniendo en cuenta la ausencia de neoplasia conocida y el diagnóstico de amiloidosis la presencia de calcio en uno de los 

nódulos, la posibilidad de afectación pulmonar por amiloidosis debe ser considerada.

• 2º) Estabilidad de los múltiples nódulos pulmonares bilaterales, alguno de ellos también parcialmente calcificado, el mayor de

ellos de 1,6 cm en segmento anterior de LSD con calcificaciones lineales periféricas (el de mayor metabolismo en PET TC).

No se observan nódulos pulmonares de nueva aparición. Nódulos subcutáneos en ambas regiones torácicas anteriores y

mamarias sin cambios.

Conclusión: Nódulos pulmonares y subcutáneos bilaterales sin cambios, sugestivos de amiloidosis.



PET DEL CASO CLÍNICO 

• Nódulo pulmonar en LSD paramediastínico que destaca por su actividad metabólica (SUVmax
4,80) del resto de los nódulos pulmonares. 

• En el contexto clínico de amiloidosis y a pesar de su diferenciación metabólica probablemente 
sea de la misma etiología, con componente inflamatorio, aunque no se puede descartar 
proceso infiltrativo; valorar su caracterización A.P. 

• El resto de los nódulos subcutáneos y pulmonares son prácticamente ametabólicos, todos 
ellos de muy similares características, con SUVmax que oscila entre 1.5 y 2, algunos de ellos 
calcificados.

• En el contexto de la paciente son congruentes con el diagnóstico de amiloidosis sin poder 
descartar otras etiologías



HEMATOLOGÍA/NEUMOLOGÍA

• Inmunofijación en suero: débil banda monoclonal IgG kappa en beta-gamma. 
• FLC: Kappa 26,28 (N=3,30-19,5); Lambda normal. Ratio 1,89 (N= 1,65) 

• Proteinuria de 24 horas: 0.1 gramos. 

• Inmunofijación en orina: policlonal y dudosa débil BM de cadena ligera libre kappa

• …El resto de nódulos son compatibles con amiloidosis limitada, sin afectación de otros 
órganos (corazón, riñon, SNP) y no precisan tratamiento

• Se solicita valoración de nódulo a Neumología…

• Neumología: 2º TAC sin  cambios. Nuevo control de imagen





AMILOIDOSIS

• DEPÓSITO DE FIBRILLAS INSOLUBLES DE AMILOIDE

• CONFIGURACIÓN DE HOJA PLEGADA BETA PREDOMINANTEMENTE ANTIPARALELA

• EN LOS ESPACIOS EXTRACELULARES DE DIVERSOS ÓRGANOS Y TEJIDOS

• DE FORMA CIRCUNSCRITA O EXTENDIDA A VARIOS ÓRGANOS Y APARATOS

• BIRREFRINGENCIA VERDE CON MICROSCOPÍA DE LUZ POLARIZADA



CLASIFICACIÓN DE LAS 
AMILOIDOSIS

SEGÚN LA NATURALEZA BIOQUÍMICA  DE LA PROTEÍNA QUE 
FORMA LAS FIBRILLAS:

• Precededia por la letra A y…

• …seguida por el precursor  proteico

UpToDate



Principios de Medicina Interna. Harrison



Tratado de Medicina Interna- Cecil



PRINCIPALES  AMILOIDOSIS
- AMILOIDOSIS AL:  CADENAS LIGERAS

- AMILOIDOSIS AA:  APO AA SÉRICA: DE ENFERMEDADES CRÓNICAS, 
SECUNDARIA  REACTIVA

- HEREDOFAMILIAR

* ATTR: TRANSTIRRETINA

* ASOCIADA A LA DIÁLISIS: BETA-2 
MICROGLOBULINA

- HORMONAS POLIPEPTÍDICAS

- CORNEAL CIRCUNSCRITO

- CARDIOVASSCULAR CIRCUNSCRITO

- ENFERMEDAD DE ALZHEIMER

- PRIÓNICAS

Diseminadas

Circunscritas

Principios de Medicina Interna. Harrison

Principales  amiloidosis



• AL: RENAL, HEPATOESPLÉNICO, CORAZÓN

• Edemas

• ICC no explicada

• Síndrome de túnel carpiano

• AA: RIÑÓN Y CORAZÓN

• DIÁLISIS: OSTEOARTICULARES

• HEREDITARIA: NEUROPATÍA, CARDIOMIOPATÍA

• SENIL: CORAZÓN

• ESPECÍFICO DE ÓRGANOS: 

• Piel, ojo, corazón, páncreas, genitourinario

• Alzheimer: sobre cerebro y vasos

UpToDate

Órganos principalmente afectados



AMILOIDOSIS Y ENFERMEDAD PULMONAR

• Traqueobronquial: ronquera y estridor. Amiloide traqueobronquial

• Pulmonar

• AL

• Sistémica

• Localizadas: frecuentemente nodulares

• Asociada a S. de Sjögren

• Amiloide traqueobronquial

• Alveolares: 

• PNP amiloide familiar

• Senil sistémica

• Derrames pleurales persistentes

• 1-2%

• Por infiltración pleural
UpToDate



Amiloidosis pulmonar: un desafío diagnóstico
Montserrat Guasch, Amaia Ojanguren, Juan Ramón Gómez

Cir Esp. 2020;98:50-2

• Dos casos clínicos de 2 varones

• Nódulos pulmonares

• En primer caso con  2 nódulos subcentrimétricos con PET normometabólico

• El otro paciente con 1 nódulo espiculado con calcificación y PET con incremento del metabolismo así como una 
adenopatía caliente

• Extirpación en ambos con cirugía: Rojo Congo positivo

En resumen, la amiloidosis pulmonar nodular localizada es una entidad infrecuente, pero al presentarse como lesiones pulmonares incidentales, obliga a 
descartar una etiología maligna y se justifica la realización de biopsia quirúrgica, en caso de no filiación con métodos menos invasivos.

https://www.elsevier.es/es-revista-cirugia-espanola-36-articulo-amiloidosis-pulmonar-un-desafio-diagnostico-S0009739X19300983


BIOPSIA DIAGNÓSTICA
• GRASA

• Sensibilidad 57-85%

• Especificidad 92-100%

• Mayor si sistémica, menor si un solo órgano afectado

• ÓRGANO AFECTADO: MEJOR RENTABILIDAD
• Un estudio en Mayo Clin Process 2002: 

• 450 con NPP les hicieron biopsia grasa

• Los 143 que sólo tenían NPP, ninguno fue positivo con la grasa

• RECTAL: SENSIBILIDAD 84%

• ORGANOS: RIÑÓN, HÍGADO, TÚNEL CARPIANO: 90%.

AL y AA

UpToDate



DIAGNÓSTICO

• INMUNOHISTOQUÍMICA: 

• Para saber la subunidad proteica

• Más fiable para AA y ATTR y menos para AL

• MEJOR CON SECUENCIACIÓN DE AMINOÁCIDOS O ESPECTROSCOPIA DE MASAS: 
SÓLO EN CENTROS ESPECIALIZADOS

• INMUNOFIJACIÓN: BUSCAR MONOCLONALIDAD

• Orina, suero, médula ósea

• 1 estudio con 350 sospechosos de AL

• 34 tenían alfafibrinógeno A y TTR y 8 de estos también Igs monoclonales a título 
bajo lo que pudo contribuir al error diagnóstico

UpToDate



DIAGNÓSTICO POR IMAGEN

• ECOCARDIOGRAMA: PATRÓN MOTEADO

• CAPTACIÓN ÁVIDA DE TC99 EN CORAZÓN EN ATTR

• REALCE TARDÍO CON GADOLINIO EN RM EN CORAZÓN

• LESIONES LÍTICAS EN MIELOMA MÚLTIPLE Y QUISTES EN LA DE LA DIÁLISIS

• GAMMAGRAFÍA CON COMPONENTE P CON RADIOISÓTOPO:  PÉPTIDO AMILOIDE
SÉRICO (SAP)) S

• Sensibilidad para AA y AL del 90%

• Sensibilidad para ATTR hereditaria del 48%

• Especificidad del 93% para todas

UpToDate



TRATAMIENTO AMILOIDOSIS (1)
• TRATAR CAUSA PRIMARIA EN AA

• DISCRASIA DE CÉLULAS PLASMÁTICAS EN AL

• ALTERAR MODO DE DIÁLISIS, TRASPLANTE RENAL

• LAS HEREDITARIAS, QUE LE PRODUCE EL HÍGADO: TRASPLANTE DE HÍGADO

• LAS HEREDITARIAS ESPORÁDICAS O ADQUIRIDAS:
• Trasplantes combinados (hígado, renal, corazón)

• Sin respuesta a los fármacos con los que se trata la AL

UpToDate



TRATAMIENTO AMILOIDOSIS (2)

• TERAPIAS ENSAYADAS PARA INTERFERIR EN LA FORMACIÓN DE LAS FIBRILLAS

• Disminuir síntesis de TTR (sobre ARN): 

• Patisiran que disminuye la producción de TTR mutante o salvaje

• Inoserten: aunque disminuye plaquetas y uno falleció por hemorragia cerebral

• Estabilizador de tetrámeros TTR

• Tafanidis: ralentiza progresión de neuropatía y MCP

• Diflunisal (AINE): disminuye progresión del deterioro neurlógico y mejora la 
calidad de vida

• Acs. Frente a determinantes de conformación de las fibrillas (fase de desarrollo)

• Biológicos: de la AR, Tozilizumab,  Anakinra: en las AA

• Sobre el péptido amiloideo sérico (SAP): tratamiento secuencial con un fármaco que 
agota el SAP del plasma y un Ac monoclonal antiSAP que eliminó amiloide de órganos 
(animales e inicial en humanos)

UpToDate



Tratado de Medicina Interna- Cecil

Algoritmo diagnóstico de la amiloidosis


