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 AMILOIDOSIS TRAQUEOBRONQUIAL.  
APORTACION DE CINCO CASOS 

 

J. Martín-Juan, A. Verano Rodríguez, A. Pereira Vega, J.J. del Rey Pérez y F. Borderas Naranjo*. 

Servicio de Neumología. *Servicio de A. Patológica. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla 

 

Aportamos cinco casos de amiloidosis traqueobronquial (ATB), diagnosticados en base al estudio 

histopatológico de las muestras obtenidas mediante fibrobroncoscopia (FB); mostrando la sintomatología y tiempo de 

evolución clínica, la correlación entre los hallazgos radiológicos y endoscópicos, los resultados del estudio sistémico y 

la respuesta al tratamiento. 

Palabras claves:  

• Amiloidosis traqueobronquial (ATB)  

• Hemoptisis 

 

 

 

Introducción 

 
La amiloidosis es una enfermedad de etiología desconocida en la cual hay un depósito de amiloide en los 

tejidos, substancia compuesta básicamente de proteinas y polisacáridos. El diagnóstico requiere su demostración por 

tinción con Rojo Congo y la observación de birrefringencia verde con el microscopio de luz polarizada(1). 

La naturaleza bioquímica de su estructura fibrilar varía según la causa subyacente: proteina AL, en discrasias 

inmunocíticas, compuesta de inmunoglobulinas o cadenas ligeras; proteina AA, en neoplasias y procesos infecciosos 

e inflamatorios crónicos, muy relacionada con una proteina sérica reactante de fase aguda, el SAA; y otras 

relacionadas con la prealbúmina y calcitonina(1,2),I. Su distinción es posible, ya que al tratar el tejido con 

permanganato potásico (técnica de Wright) se anula la captación de Rojo Congo por el amiloide A en la amiloidosis 

secundaria pero no en las otras fonnas(3). 

A pesar de los múltiples estudios realizados, el mecanismo preciso de la amiloidogénesis está aún por 

aclarar(4). 

Debido a la infrecuencia de esta enfermedad, el conocimiento de la patología y presentación clínica está 

basado en el estudio de casos aislados o pequeñas series. 

 

Presentamos cinco casos de amiloidosis traqueobronquial (ATB) con la intención de aportar otros detalles para 

el mejor conocimiento de esta enfermedad. 
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Casos Clínicos 

 
 

Caso 1 

Varón de 66 años. Antecedentes personales (AP): Hipoacusia perceptiva bilateral desde la infancia. Fumador 

de 20 cigarrillos/día. Ocho años antes del ingreso comenzó a presentar tos y expectoración mucosa diaria con 

agudizaciones frecuentes que se mostraban por incremento de la tos, dolor costal derecho y disnea de esfuerzo. 

Enfermedad actual (EA). Ingresa por uno de estos episodios. Datos objetivos (DO). Taquipnea y estridor inspiratorio. 

Roncus y sibilancias diseminadas. Tonos cardiacos normales. Hepatomegalia de 5-6 cms. Datos complementarios 

(DC): Leucocitosis con desviación a la izquierda. Incremento de reactantes de fase aguda. Estudios microbiológicos 

negativos. R.X. de tórax: Condensación retractil del lóbulo medio. Tomografías de laringe normales. Pruebas de 

función respiratoria (PFR): Conservación de volúmenes pulmonares con moderado descenso de los flujo! espiratorios 

y. una importante elevación de las resistencias de la via aérea. Las curvas flujo-volumen fueron normales. La FB 

mostró la laringe normal, pero descendiendo se apreciaron mamelones carnosos en cara izquierda de tráquea, cara 

externa del bronquio principal izquierdo, lobar superior izquierdo, intermediario y lobar medio que estenosaban la vía 

aérea. Tras estudiar las muestras obtenidas se informó la presencia del material amorfo eosinófilo, Rojo Congo + y 

con dicromismo verdoso con la luz polarizada. Otros estudios, incluidos inmunoelectroforesis, determinación de 

proteinuria de Bence Jones en orina, garmnagrafía hepática, estudio de médula ósea, rectoscopia y biopsia rectal no 

mostraron hallazgos patológicos. 

A pesar de no existir discrasia de células plasmáticas se inició tratamiento con Melfalan 7 mgrs./día y 

Fluprednisolona 4 mgrs./día, en ciclos de una semana y descansando dos. La duración total fue de 20 meses, al cabo 

de los cuales se observó una clara mejoría clínica no objetivada por las PFR. 

Tras 10 años de seguimiento clínico-endoscópico no ha habido cambios en la evolución de las lesiones. 

 

Caso 2 

Varón de 80 años. AP: Fumador importante, hipertenso. Insuficiencia renal secundaria a uropatía obstructiva. 

EA: Refiere desde hace un mes malestar general, tos y en días previos al ingreso, hemoptisis de escasa cuantía. DO: 

Buen estado general, eupneico, sin adenopatías en cuello. Auscultación cardiopulmonar normal. EC: Salvo el 

incremento de la urea y creatinina, el resto fue normal. R.X.: Tan sólo se aprecia un cierto descenso del hilio 

izquierdo. La FB mostró una neoformación irregular, mamelonada y friable asentada en bronquio paracardiaco. La 

biopsia evidenció la existencia de depósito de amiloide en el corion de la mucosa bronquial. Ocho meses tras el 

diagnóstico está asintomático sin realizar tratamiento. 

 

Caso 3 

Varón de 27 años. AP: No hábitos tóxicos. EA: Tres semanas previas al ingreso presentó fiebre elevada, tos y 

expectoración mucosa y al final hemoptoica. Ingresa por falta de respuesta al tratamiento antibiótico empírico. DO: 

Auscultación cardiopulmonar normal. EC: Leucocitosis con neutrofilia y desviación a la izquierda, VSG 105 a la 2. 

h.Los estudios microbiológicos fueron negativos. R.X.: Atelectasia completa del LSD. La FB permitió ver una 

neoformación pediculada, irregular, procedente del bronquio lobar superior derecho que ocupaba su luz. El estudio 

anatomopatológico (AP) de la muestra fue informado como tejido de granulación. Se implantó tratamiento 

tuberculostático pensando en la posibilidad de una perforación glangliobronquial sin que mostrara mejoría. Una 

segunda FB aportó los mismos datos macroscópicos y el estudio AP informó la existencia de tejido de granulación 
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con células estromales atípicas. Este dato y la persistencia de la hemoptisis obligaron a realizar lobectomía superior 

derecha. El estudio de la pieza quirúrgica mostró un tumor amiloide. Actualmente está asintomático sin tratamiento. 

 

Caso 4 

Mujer de 57 años. AP: Pleuresía tuberculosa a los 18 años. Síndrome bronquial crónico. Artritis de tobillo 

izquierdo hace tres años que se trató con tuberculostáticos. Diabetes melitus tipo II desde hace dos años. EA: En los 

últimos tres años tiene episodios de tos con hemoptisis abundantes que se repiten cada tres meses sin otros 

síntomas añadidos. Ingresa por nuevo episodio de tos quintosa con hemoptisis abundante. DO: Ningún dato 

relevante. R.X.: Tomografías de tórax mostraron estenosis de tráquea y bronquio principal izquierdo. EC: Anemia 

microcítica de análisis normales. La FB se complicó por el desarrollo de nueva hemoptisis y parada respiratoria que 

requirió ingreso en UCI necesitando ventilación mecánica. El estudio de muestras obtenidas tras una segunda FB 

confirmó la existencia de amiloide que fue tipada como AA. Los niveles de inmunoglobulinas fueron normales y 

laproteinuria de Bence Jones fue negativa. La paciente falleció a los pocos días por nueva hemoptisis y parada 

cardiorrespiratoria. 

 

Caso 5 

Varón de 60 años. AP: Fumador de un paquete diario. Catarros bronquiales de predominio en invierno. EA: En 

los últimos diez días reagudización de sus síntomas con tos, expectoración hemoptoica y fiebre elevada. EC: 

Leucocitosis con neutrofilia, VSG 32. Los estudios microbiológicos fueron negativos. R.X: Imágenes retículonodulares 

a nivel de língula. La FB mostró mamelones carnosos en bronquio principal izquierdo. El estudio de biopsia mostró 

amiloide tipo AA. Tanto los estudios hematológicos, como los de médula ósea fueron negativos. Actualmente 

asintomático sin tratamiento. 

 

Discusión 

 
La frecuencia de afectación pulmonar en la amiloidosis primaria oscila, según los diferentes autores, entre el 

88% y 92% (7,8) aunque puede ser aún mayor la asociada a discrasias sanguínea (7) ; en la amiloidosis secundaria 

generalizada es mucho más infrecuente (5,6,9). La afectación aislada del aparato respiratorio se describe en el 5% del 

conjunto de las amiloidosis con afectación pulmonar (8). 

En nuestro medio es una patología infrecuente. En una revisión reciente(11) se recogen: un caso de amiloidosis 

sistémica con afectación pulmonar intersticial, dos casos de amiloidosis laríngea y dos casos de ATB (12, 13, 14, 15), 

a los cuales se suma otro caso de esta última variedad que aportan los autores. Desde entonces se han publicado al 

menos cinco casos más de ATB y uno de tipo nodular (16). 

La clasificación de formas anatómicas descrita por Thomson y Citron (5) en 1983 (ver tabla l), realizada sobre 

un total de 126 casos de amiloidosis pulmonar localizada fue tomada como referencia para la tipificación de nuestros 

casos. En esta serie amplia, la forma traqueobronquial suponía casi el 50% de los casos. Parece haber un 

predominio de afectación del sexo masculino(20). 
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La tos y hemoptisis, salvo en un paciente (caso l), fueron síntomas comunes a todos ellos. Un paciente falleció 

por hemoptisis y parada respiratoria como complicación de la FB (caso 4). Datos clínico-radiológicos de neumonía 

estuvieron presentes en dos (casos 1 y 3) y disnea y estridor en uno (caso l). 

El estridor es un dato frecuentemente descrito en la forma de ATB difusa, por la frecuente afectación de vías 

altas(17). La metaplasia cartilaginosa u ósea de estas lesiones difusas, denominada traqueobroncopatía 

osteocondroplástica, se considera por algunos autores la fase final de la ATB (21,22) . Es esencial para su diagnóstico 

la presencia de calcificaciones en las tomografías laríngea (23) , dato ausente en nuestros pacientes. 

Desde su inicio clínico hasta el diagnóstico puede transcurrir un período de tiempo muy variable; en nuestros 

casos entre 2 semanas y ocho años. Salvo en uno de ellos (caso 4), en el resto no existía enfermedad crónica previa. 

Este proceso suele evolucionar de forma lenta y benigna, sin grandes repercusiones funcionales, salvo en dos 

ocasiones: la obstrucción de vías respiratorias altas (caso l), mostrada por un patrón funcional típico y la alteración 

del intercambio gaseoso, propio de la forma alveolar septal difusa, presentación habitual de la amiloidosis sistémica 

primaria (6,25). 

La radiografía de tórax puede ser normal (caso 2), mostrar estenosis de traquea o bronquios (caso 4), infiltrado 

neumónico postobstructivo (caso l), atelectasias lobares (casos 1, 3), adenopatías mediastínicas, infiltrado intersticial 

difuso e incluso signos de insuficiencia cardiaca cuando está implicado el miocardio. Por ello debe realizarse 

diagnóstico diferencial con otros procesos tales como tuberculosis, sarcoidosis, linfangitis carcinomatosa, edema 

pulmonar, bronquiectasias, fibrosis pulmonar o enfermedad metastásica (10,18). 

La FB, en la forma de ATB con placas submucosas difusas (casos 1, 2, 4) muestra formaciones poliposas 

lisas, irregulares, rosadas, friables, fácilmente biopsiables pero con gran riesgo de sangrado, mientras que el aspecto 

de las lesiones endobronquiales únicas (casos 3 y 5) puede sugerir una neoplasia, carcinomatosis bronquial o incluso 

tuberculosis endobronquiall, diagnóstico que nos planteamos en el tercer paciente. 
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El diagnóstico definitivo de amiloidosis pulmonar primaria requiere descartar enfermedades crónicas 

concomitantes y realizar estudios adicionales para descartar discrasias de células plasmáticas (realizados en todos 

los casos) y biopsia rectal para determinar la existencia de depósitos de amiloide a nivel extrapulmonar (caso l). 

Todos estos datos fueron negativos en nuestros pacien tes. Por otra parte es rara la descripción de casos de ATB 

como manifestación de amiloiosis sistémica primaria o secundaria (5). A pesar de que en dos pacientes el amiloide fue 

tipado como AA, con los criterios planteados anteriormente, pensamos que nuestros casos de ATB correspondan a la 

forma primaria localizada. 

No existe tratamiento específico. Se han utilizado los corticoides, inmunosupresores y colchicina en la forma de 

placas difusas y alveolar septal con pocos resultado (26,5). 

El tratamiento con corticoides e inmunosupresores ensayado en el primer paciente se mantuvo durante 20 

meses, apreciándose mejoría clínica que no se objetivó ni funcional ni endoscópicamente tras 10 años de 

seguimiento. 

La evolución lenta e indolente es referida por algunos autores (5, 19) e incluso se ha descrito la resolución 

espontánea. La hemoptisis es la eventualidad más frecuente y peligrosa en estos pacientes, determinante de la 

necesidad de lobectomía cuando es importante o recidivante (28,29) (caso 3) o del exitus (caso 4). 
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