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AMILOIDOSIS TRAQUEOBRONQUIAL.
APORTACION DE CINCO CASOS
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Aportamos cinco casos de amiloidosis traqueobronquial (ATB), diagnosticados en base al estudio
histopatolégico de las muestras obtenidas mediante fibrobroncoscopia (FB); mostrando la sintomatologia y tiempo de
evolucion clinica, la correlacion entre los hallazgos radiolégicos y endoscoépicos, los resultados del estudio sistémico y
la respuesta al tratamiento.

Palabras claves:

Amiloidosis traqueobronquial (ATB)

Hemoptisis

Introduccion

La amiloidosis es una enfermedad de etiologia desconocida en la cual hay un depdsito de amiloide en los
tejidos, substancia compuesta basicamente de proteinas y polisacaridos. El diagnostico requiere su demostracion por
tincion con Rojo Congo y la observacion de birrefringencia verde con el microscopio de luz polarizada(l).

La naturaleza bioquimica de su estructura fibrilar varia segun la causa subyacente: proteina AL, en discrasias
inmunociticas, compuesta de inmunoglobulinas o cadenas ligeras; proteina AA, en neoplasias y procesos infecciosos
e inflamatorios crénicos, muy relacionada con una proteina sérica reactante de fase aguda, el SAA; y otras

a2,

relacionadas con la prealbdmina y calcitonina Su distincién es posible, ya que al tratar el tejido con

permanganato potasico (técnica de Wright) se anula la captacién de Rojo Congo por el amiloide A en la amiloidosis
secundaria pero no en las otras fonnas®.

A pesar de los miltiples estudios realizados, el mecanismo preciso de la amiloidogénesis esta aln por
aclarar®.
Debido a la infrecuencia de esta enfermedad, el conocimiento de la patologia y presentacion clinica esta

basado en el estudio de casos aislados o pequefias series.

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

el mejor conocimiento de esta enfermedad.
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Casos Clinicos

Caso 1

Varén de 66 afos. Antecedentes personales (AP): Hipoacusia perceptiva bilateral desde la infancia. Fumador
de 20 cigarrillos/dia. Ocho afios antes del ingreso comenz6 a presentar tos y expectoraciéon 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 vy sibilancias diseminadas. Tonos cardiacos normales. Hepatomegalia de 5-6 cms. Datos complementarios
(DC): Leucocitosis con desviacion a la izquierda. Incremento de reactantes de fase aguda. Estudios microbiolégicos
negativos. R.X. de torax: Condensacion retractil del I6bulo medio. Tomografias de laringe normales. Pruebas de
funcion respiratoria (PFR): Conservacion de volimenes pulmonares con moderado descenso de los flujo! espiratorios
y. una importante elevacion de las resistencias de la via aérea. Las curvas flujo-volumen fueron normales. La FB
mostro la laringe normal, pero descendiendo se apreciaron mamelones carnosos en cara izquierda de traquea, cara
externa del bronquio principal izquierdo, lobar superior izquierdo, intermediario y lobar medio que estenosaban la via
aérea. Tras estudiar las muestras obtenidas se informo la presencia del material amorfo eosinéfilo, Rojo Congo +y
con dicromismo verdoso con la luz polarizada. Otros estudios, incluidos inmunoelectroforesis, determinacion de
proteinuria de Bence Jones en orina, garmnagrafia hepatica, estudio de médula Gsea, rectoscopia y biopsia rectal no
mostraron hallazgos patoldgicos.

A pesar de no existir discrasia de células plasmaticas se inici6 tratamiento con Melfalan 7 mgrs./dia y
Fluprednisolona 4 mgrs./dia, en ciclos de una semana y descansando dos. La duracion total fue de 20 meses, al cabo
de los cuales se observé una clara mejoria clinica no objetivada por las PFR.

Tras 10 afios de seguimiento clinico-endoscopico no ha habido cambios en la evolucion de las lesiones.

Caso 2

Varén de 80 afios. AP: Fumador importante, hipertenso. Insuficiencia renal secundaria a uropatia obstructiva.
EA: Refiere desde hace un mes malestar general, tos y en dias previos al ingreso, hemoptisis de escasa cuantia. DO:
Buen estado general, eupneico, sin adenopatias en cuello. Auscultacion cardiopulmonar normal. EC: Salvo el
incremento de la urea y creatinina, el resto fue normal. R.X.: Tan so6lo se aprecia un cierto descenso del hilio
izquierdo. La FB mostré una neoformacion irregular, mamelonada y friable asentada en bronquio paracardiaco. La
biopsia evidenci6 la existencia de deposito de amiloide en el corion de la mucosa bronquial. Ocho meses tras el

diagnostico esta asintomatico sin realizar tratamiento.

Caso 3

Varén de 27 afos. AP: No habitos toxicos. EA: Tres semanas previas al ingreso presento fiebre elevada, tos y
expectoracion mucosa y al final hemoptoica. Ingresa por falta de respuesta al tratamiento antibiético empirico. DO:
Auscultacion cardiopulmonar normal. EC: Leucocitosis con neutrofilia y desviacion a la izquierda, VSG 105 a la 2.
h.Los estudios microbiolégicos fueron negativos. R.X.: Atelectasia completa del LSD. La FB permiti6 ver una
neoformacién pediculada, irregular, procedente del bronquio lobar superior derecho que ocupaba su luz. El estudio
anatomopatolégico (AP) de la muestra fue informado como tejido de granulacién. Se implanté tratamiento
tuberculostatico pensando en la posibilidad de una perforacion glangliobronquial sin que mostrara mejoria. Una

segunda FB aporto los mismos datos macroscopicos y el estudio AP informo la existencia de tejido de granulacion
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con células estromales atipicas. Este dato y la persistencia de la hemoptisis obligaron a realizar lobectomia superior

derecha. El estudio de la pieza quirdrgica mostré un tumor amiloide. Actualmente esta asintomatico sin tratamiento.

Caso 4

Mujer de 57 afios. AP: Pleuresia tuberculosa a los 18 afios. Sindrome bronquial crénico. Artritis de tobillo
izquierdo hace tres afios que se traté con tuberculostaticos. Diabetes melitus tipo Il desde hace dos afios. EA: En los
Ultimos tres afios tiene episodios de tos con hemoptisis abundantes que se repiten cada tres meses sin otros
sintomas afiadidos. Ingresa por nuevo episodio de tos quintosa con hemoptisis abundante. DO: Ningln dato
relevante. R.X.: Tomografias de térax mostraron estenosis de traquea y bronquio principal izquierdo. EC: Anemia
microcitica de analisis normales. La FB se complicé por el desarrollo de nueva hemoptisis y parada respiratoria que
requirié ingreso en UCI necesitando ventilacion mecanica. El estudio de muestras obtenidas tras una segunda FB
confirmé la existencia de amiloide que fue tipada como AA. Los niveles de inmunoglobulinas fueron normales y
laproteinuria de Bence Jones fue negativa. La paciente fallecié a los pocos dias por nueva hemoptisis y parada

cardiorrespiratoria.

Caso 5

Varon de 60 afios. AP: Fumador de un paquete diario. Catarros bronquiales de predominio en invierno. EA: En
los dltimos diez dias reagudizacion de sus sintomas con tos, expectoracion hemoptoica y fiebre elevada. EC:
Leucaocitosis con neutrofilia, VSG 32. Los estudios microbiol6gicos fueron negativos. R.X: Imagenes reticulonodulares
a nivel de lingula. La FB mostr6 mamelones carnosos en bronquio principal izquierdo. El estudio de biopsia mostré
amiloide tipo AA. Tanto los estudios hematol6gicos, como los de médula dsea fueron negativos. Actualmente

asintomatico sin tratamiento.

Discusion

La frecuencia de afectacién pulmonar en la amiloidosis primaria oscila, segun los diferentes autores, entre el

@)

88% y 92% (7.8) aunque puede ser aun mayor la asociada a discrasias sanguinea " ; en la amiloidosis secundaria

generalizada es mucho mas infrecuente 89 | a afectacion aislada del aparato respiratorio se describe en el 5% del
conjunto de las amiloidosis con afectacién pulmonar ©.

En nuestro medio es una patologia infrecuente. En una revision reciente? se recogen: un caso de amiloidosis
sistémica con afectacién pulmonar intersticial, dos casos de amiloidosis laringea y dos casos de ATB (12, 13, 14, 15),
a los cuales se suma otro caso de esta Ultima variedad que aportan los autores. Desde entonces se han publicado al
menos cinco casos mas de ATB y uno de tipo nodular %,

La clasificacion de formas anatomicas descrita por Thomson y Citron ®) en 1983 (ver tabla ), realizada sobre
un total de 126 casos de amiloidosis pulmonar localizada fue tomada como referencia para la tipificacién de nuestros
casos. En esta serie amplia, la forma traqueobronquial suponia casi el 50% de los casos. Parece haber un

predominio de afectacién del sexo masculino®?.
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TABLA 1

Amiloidosis del Aparato Respiratorio*

A) Amiloidosis sistémica**
— Primaria
— Secundaria

B) Amiloidosis lpcalizada**
- Priyé)aria

» Traqueobronquial
Placas submucosas multifocales
Formaciones solitarias

+ Pulmonar (parenquimatosa)
Nédulos solitarios o miltiples
Difusa alveolar-septal

- Secundaria
* Traqueobronquial
» Pulmonar

NOTAS:

*  Modificado de Thompson y Citron (1983)

** Tanto la forma sistémica como localizada pueden cursar con adeno-
patias mediastinicas.

La tos y hemoptisis, salvo en un paciente (caso l), fueron sintomas comunes a todos ellos. Un paciente fallecié
por hemoptisis y parada respiratoria como complicacion de la FB (caso 4). Datos clinico-radiolégicos de neumonia
estuvieron presentes en dos (casos 1y 3) y disnea y estridor en uno (caso I).

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

)

altas™”. La metaplasia cartilaginosa u Osea de estas lesiones difusas, denominada traqueobroncopatia

2122 Es esencial para su diagnostico

osteocondropldstica, se considera por algunos autores la fase final de la ATB ¢
la presencia de calcificaciones en las tomografias laringea @3 dato ausente en nuestros pacientes.

Desde su inicio clinico hasta el diagnostico puede transcurrir un periodo de tiempo muy variable; en nuestros
casos entre 2 semanas y ocho afios. Salvo en uno de ellos (caso 4), en el resto no existia enfermedad crénica previa.

Este proceso suele evolucionar de forma lenta y benigna, sin grandes repercusiones funcionales, salvo en dos
ocasiones: la obstruccién de vias respiratorias altas (caso ), mostrada por un patrén funcional tipico y la alteracion
del intercambio gaseoso, propio de la forma alveolar septal difusa, presentacion habitual de la amiloidosis sistémica
primaria ¢,

La radiografia de térax puede ser normal (caso 2), mostrar estenosis de traquea o bronquios (caso 4), infiltrado
neumonico postobstructivo (caso |), atelectasias lobares (casos 1, 3), adenopatias mediastinicas, infiltrado intersticial
difuso e incluso signos de insuficiencia cardiaca cuando esta implicado el miocardio. Por ello debe realizarse
diagnéstico diferencial con otros procesos tales como tuberculosis, sarcoidosis, linfangitis carcinomatosa, edema
pulmonar, bronquiectasias, fibrosis pulmonar o enfermedad metastasica “*®.

La FB, en la forma de ATB con placas submucosas difusas (casos 1, 2, 4) muestra formaciones poliposas
lisas, irregulares, rosadas, friables, facilmente biopsiables pero con gran riesgo de sangrado, mientras que el aspecto
de las lesiones endobronquiales Gnicas (casos 3 y 5) puede sugerir una neoplasia, carcinomatosis bronquial o incluso

tuberculosis endobronquiall, diagnéstico que nos planteamos en el tercer paciente.
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El diagnéstico definitivo de amiloidosis pulmonar primaria requiere descartar enfermedades crénicas
concomitantes y realizar estudios adicionales para descartar discrasias de células plasmaticas (realizados en todos
los casos) y biopsia rectal para determinar la existencia de depdsitos de amiloide a nivel extrapulmonar (caso I).
Todos estos datos fueron negativos en nuestros pacien tes. Por otra parte es rara la descripcion de casos de ATB
como manifestacion de amiloiosis sistémica primaria o secundaria ® 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 especifico. 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, apreciandose mejoria clinica que no se objetivd ni funcional ni endoscOpicamente tras 10 afios de
seguimiento.

La evolucion lenta e indolente es referida por algunos autores (5, 19) e incluso se ha descrito la resolucion
espontanea. La hemoptisis es la eventualidad mas frecuente y peligrosa en estos pacientes, determinante de la

28,29

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