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RESUMEN

EL sindrome de Sjogren primario (Ssp) se caracteriza por una
afectacion a nivel sistémico debido a la infiltracién de los tejidos
afectados por células T. Principalmente, presenta tropismo por
tejidos glandulares como la gldndulas salivares o lacrimales. Sin
embargo, puede estar asociada a otras patologias. Ante la presencia
de afectacion pulmonar secundaria a sindrome de Sjogren, se debe
realizar diagndstico diferencial entre enfermedades intersticiales
difusas (EPID) como la neumonia intersticial linfoide, si bien otras
entidades, menos frecuentes, como la amiloidosis pueden estar
asociadas a esta patologia reumatoldgica.

La amiloidosis pulmonar requiere la evaluacion completa de la
enfermedad sistémica subyacente, requiriendo para su tratamiento,
el control de la afectacion reumatica responsable de la misma.
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INTRODUCCION

El sindrome de Sjogren es un trastorno autoinmune
sistémico que se caracteriza principalmente por la
presencia de xerostomia y xeroftalmia debido a la
afectacion de las glandulas salivares y lacrimales. A nivel
inmunoldgico, la hiperactividad de las células B mediada
por las células T provoca la infiltracién linfocitaria de
dichos tejidos pudiendo provocar el desarrollo de linfoma.
Niveles elevados de IL-17 se encuentran asociados a la
activacién monoclonal de linfocitos B, células que juegan
un papel esencial en la patogénesis de este sindrome,
responsables de la infiltracion de las células del epitelio
glandular'.

El sindrome de Sjogren puede presentar afectacién
sistémica. Entre un 10- 20% de los casos, pueden presentar
afectaciéon pulmonar, siendo frecuente las enfermedades
pulmonares intersticiales difusas (EPID), sin embargo,
el diagndstico de amiloidosis pulmonar asociado a esta
patologia autoinmune es poco habitual®.
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ABSTRACT

Primary Sjogren's syndrome (PSS) is characterized by systemic
involvement due to the infiltration of the affected tissues by T
cells. Mainly, it presents tropism for glandular tissues such as the
salivary or lacrimal glands. However, it may be associated with
other pathologies. In the presence of pulmonary involvement
secondary to Sjogren's syndrome, a differential diagnosis must be
made between diffuse interstitial diseases (DILD) such as lymphoid
interstitial pneumonia, although other, less frequent entities,
such as amyloidosis, may be associated with this rheumatological
pathology.

Pulmonary amyloidosis requires complete evaluation of the
underlying systemic disease, requiring control of the rheumatic
involvement responsible for it for its treatment.

Key words: Sjogren, pulmonary amyloidosis, NIL.

CASO CLINICO

Mujer de 56 anos, alérgica a amoxicilina/acido
clavulanico, nunca fumadora, sin exposiciones previas
a factores ambientes, ni contactos con aves, que acude
derivada de Atencidn Primaria a consulta de Reumatologia
por clinica de artralgias, xeroftalmia y xerostomia. La
paciente negaba fotosensibilizacion, fenémeno de
Raynaud, erupciones cutaneas, siendo diagnosticada de
sindrome de Sjogren primario incompleto, con factor
reumatoide positivo, desde 2008, en tratamiento con
metotrexato durante 3 afos.

Durante el seguimiento por parte de reumatologia,
se deriva al servicio de Neumologia por apariciéon de
disnea grado 2 mMRC, negando tos ni expectoracion de
caracteristicas patoldgicas —sin otra clinica respiratoria-.

Se realiza tomografia computerizada (TAC) de térax
donde se describen quistes pulmonares de pared fina
de distribucién aleatoria en ambos campos pulmonares.
Infiltrados alveolares focales multiples en los distintos
I6bulos del pulmén derecho, lesiones pseudonodulares
homogéneas en segmento anterior de 12 mmy segmento
posterior de 10 mm. Nédulo de 3 mm en segmento
apico-posterior de LSI. Varias lesiones nodulares en
el segmento posterior del l6bulo inferior izquierdo la
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mayor de ellas hasta 14,5 mm, indicando alteraciones
pulmonares compatibles con enfermedad asociada del
tejido conectivo /sindrome de Sjogren.

Ante estos hallazgos, se deriva a la paciente al servicio
de Neumologia, donde se realizd seguimiento de la
afectacidon pulmonar secundaria a Sjogren, catalogada
como EPID quistica.

Dados los hallazgos descritos en las pruebas de
imagen (Figura 1) y su asociacion al sindrome de Sjogren,
se diagnosticé como neumonia intersticial linfoide (NIL).
Durante el seguimiento, persistian los hallazgos ya
referidos previamente.

Figura 1: serie de TAC de torax. Presencia de multiples
quistes pulmonares de pared fina bilaterales asociados
a varios néludos pulmonares con crecimiento de los mismos
durante seguimiento.

Se realiza TAC de térax de control donde se detectd
un lento pero progresivo crecimiento de los nddulos
pulmonares. Se presenta en el comité multidisplicinar
de tumores toracicos donde se decide realizar biopsia
quirargica de uno de los nédulos.

Se realiza una reseccién pulmonar en cuia (atipica)
del lébulo pulmonar medio enviando una muestra a
anatomia patoldgica de dicha reseccién de 6,5x2,5x1cm
que tras cortes seriados, se observé en su seno un nédulo
blanquecino firme subpleural de 0,5 cm que se incluyé
junto a parénquima pulmonar (Figura 2).
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Finalmente, se diagnostica de amiloidosis pulmonar
nodular secundaria a sindrome de Sjogren, continuando
el seguimiento con tratamiento con corticoides.

Figura 2: muestra histologica. Se observa parénquima
pulmonar con una formacidon nodular bien delimitada
compuesta por material eosindfilo acelular rojo congo positivo
que presento birrefringencia verde manzana con luz polarizada.

El estudio inmunohistoquimico de amiloide AA fue negativo.

DISCUSION

El sindrome de Sjogren es un trastorno autoinmune
crénico con afectacion focal o sistémica debido a la
proliferacion e infiltracién de células T en los tejidos,
principalmente glandular. El sindrome de Sjogren
primario (SSp) se distingue del Sjégren secundario (SSs)
por la ausencia de afectacion reumatica. Esta patologia
presenta una prevalencia del 3 - 4% de la poblacién,
principalmente en mujeres'.

La afectacién pulmonar relacionada con la presencia
de SSp es poco usual, pudiendo afectar al parénquima
pulmonar o presentar manifestaciones pleurales, de
vias areas o vascular. El diagnéstico de EPID quistica en
individuos con esta patologia reumatica puede orientar
inicialmente al diagnéstico de NIL, incluida dentro de
los trastornos linfoproliferativos pulmonares de caracter
benigno, poco frecuente cuya patogénesis aun se
desconoce, debido a su relacién con enfermedades de
caracter autoinmune®.

Ante la aparicion de quistes pulmonares, debe
realizarse diagndstico diferencial ademdas de la NIL
con patologias como la hiperplasia folicular linfoide,
bronquitis folicular o la amiloidosis pulmonar entre
otras**,

La amilodosis es una patologia infiltrativa grave y
progresiva que se produce por el depésito de fibrillas
de amiloide en cualquier tejido del organismo. Puede
presentar una etiologia hereditaria o como resultados
de condiciones adquiridas. La amiloidosis presenta un
caracter sistémico del depésito fibrilar amiloide, pudiendo
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afectar a 6rganos como la piel, corazdn, rifones, cuerdas
vocales, pulmones (bronquios, parénquima pulmonar)
entre otros®.

Si bien se conoce que existen mdas de 30 proteinas
capaces de agregarse como amiloide in vivo, las
principales son las causadas por depdsito sérico amiloide
A (AA) y por acumulacién de fibrillas compuestas de
cadenas ligeras de inmunoglobulina monoclonal (AL).
Ambos etiologias no son de caracter hereditaria. La
amiloidosis pulmonar por depésito de amiloide de tipo
A es frecuente en enfermedades reumatololégicas como
la artritis reumatoide, sin embargo, el diagnéstico de esta
patologia secundaria a sindrome de Sjogren primario,
se caracteriza por depdsito de cadenas ligeras (AL)
principalmente?,

La infiltracién de células T y otros tipos células,
caracteristico del sindrome de Sjogren, que participan
en la respuesta inmunitaria podrian ser responsables de
la liberacion de cadenas ligeras de inmunoglobulinas,
depositdndose en los tejido en forma de fibrillas de
amiloide, afectando a los diferentes tejidos, en este caso,
en el tejido pulmonar®.

Clinicamente, la amiloidosis pulmonar se caracteriza
por la aparicion de clinica respiratoria, principalmente tos
y disnea hasta hacerse de minimos esfuerzos®.

Existen varios tipos de amiloidosis pulmonar
dependiendo de la localizacién del depésito del material
amiloide siendo la amiloidosis traqueo-bronquial, el
tipo mas frecuente. La amiloidosis alveolo-septal se
basa en la acumulaciéon del mismo en el intersticio
pulmonar provocando una insuficiencia respiratoria
grave. La amiloidosis en su forma nodular en una entidad
poco comun al igual que lo son la amiloidosis laringea,
diafragmatica o la afectacion adenopatica o vascular por
el depésito del material” ®,

La amiloidosis pulmonar secundaria a SSp es una
entidad rara. Ante la presencia de quistes pulmonares,
se debe realizar el diagnostico diferencial entre esta
patologia y otras enfermedades asociadas como la
neumonia intersticial linfoide o el linfoma pulmonar*.

La evaluacién de la afectacion reumatoldgica,
condiciona la evolucién de la amiloidosis pulmonar,
por ello es necesario, una vez realizado el diagnéstico
diferencial, el control del sindrome de Sjogren con el finde
evitar el progreso de la afectacion pulmonar secundaria a
la misma.
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