NOTAS CLINICAS

Amiloidosis traqueobronquial: a proposito de tres casos
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Se presentan 3 casos de amiloidosis traqueobronquial, que
iniciaron esta enfermedad con neumonitis postobstructiva,
induciendo a la sospecha de un proceso neoplisico subya-
cente, y cuyo diagndstico se obtuvo mediante la broncofi-
broscopia. Se comentan, asi mismo, los hallazgos radiolégi-
cos y su utilidad, al igual que las opciones terapéuticas y la
evolucion en este proceso.
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Amyloidosis of the trachea and bronchi: 3 cases

We report 3 cases of tracheobronchial amyloidosis star-
ting with post-obstructive pneumonitis, suggesting underl-
ying neoplasm. The diagnosis was by fiberoptic bronchos-
copy. We also describe radiological findings and their
usefulness, therapeutic options, and course of disease.
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Introduccion

La amiloidosis traqueobronquial es una entidad rara'*,
que resulta del depdsito submucoso de material amiloi-
de, en forma de placas miltiples o lesiones nodulares
Unicas. Las manifestaciones clinicas dependen del sitio
y extensién de las lesiones simulando otros procesos®®,
sin sospecharse el diagndstico antes del estudio de las
muestras de biopsia. Por los motivos sefalados, presen-
tamos tres nuevos casos de este desorden tan poco habi-
tual.

Caso clinico

Caso 1

Varén de 65 aios de edad. No fumador. Acude por tos, ex-
pectoracidn, fiebre y disnea de moderados esfuerzos. Tempe-
ratura: 38 °C, tension arterial (TA): 150/80 mmHg, frecuencia
respiratoria (FR): 20 rpm. El examen fisico revelé una dismi-
nucion del murmullo vesicular en base pulmonar izquierda,
siendo el resto del examen normal. Analitica: leucocitos 8,60
x 10%ul (S: 80%; C: 3%; L: 17%); Hgb, 14,3 g/dl; Hto, 41%:
plaquetas, 579 x 10%ul; VSG, 98 mm. Proteinograma: nor-
mal. Protefna Bence-Jones en orina: negativa. Gasometria ar-
terial: pH, 7,48; PCO,, 37 mmHg; PO,, 70 mmHg. La radio-
graffa de térax mostraba infiltrados en lingula y [ébulo
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inferior izquierdo con pérdida de volumen, lo que motivo la
practica de una broncofibroscopia, observando una masa que
limitaba en un 90% la luz del bronquio principal izquierdo e
impedia el paso. La mucosa del sistema bronquial derecho
presentaba un aspecto irregular, con estenosis parcial del
bronquio del I6bulo medio (LM). El estudio de las muestras
de biopsia obtenidas con tincion rojo Congo mostraron el as-
pecto tipico de amiloide. La tomografia computarizada (TC)
de toérax (figs. 1 y 2) reveld irregularidades intraluminares en
el arbol bronquial izquierdo que se extendian desde la carina
principal por el bronquio principal, el 16bulo superior y la raiz
proximal de la pirimide basal, condicionando atelectasia de la
lingula y neumonitis obstructiva de diferentes segmentos de la
piramide basal. Tratado con ldser, no se obtuvo mejoria dada
la extensién del proceso. Con tratamiento sintomatico, el pa-
ciente ha permanecido estable tras 36 meses de seguimiento.

Caso 2

Mujer de 65 aios de edad. Acude por tiebre, tos, expectora-
cién purulenta y disnea, de 24 horas de evolucién. Tempera-
tura: 38,5 °C, TA: 140/80 mmHg, FR: 22 rpm. El examen fi-
sico revelé roncus y sibilancias dispersos por ambos
hemitérax. Analitica: leucocitos 16,94 x 10%/ul (N: 85%: L:
10%; M: 5%); Hgb, 13,4 g/dl: Hto, 40%: plaguetas 301 X
10%/ul. Proteinograma normal y proteina de Bence-Jones en
orina negativa. La radiografia de térax mostraba un infiltrado
alveolar con pérdida de volumen en el LM. La TC de torax
confirmé estos hallazgos sin detectar alteraciones intralumi-
nales en vias aéreas centrales. Con el fin de descartar un pro-
ceso neopldsico, se realizé una broncofibroscopia observando
una mucosa bronquial irregular que se extendia desde fa cari-
na principal hasta la pirdmide basal derecha ocluyendo el
bronquio del LM. El estudio de las muestras de biopsia obte-
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Fig. 1. TC de térax con contraste del caso 1. Se observa (flecha) engrosa-
miento de la pared del bronquio principal izquierdo.

nidas mostré la presencia de un material amorfo que se tefiia
con el rojo Congo con caracteristicas tipicas de sustancia ami-
loide. La paciente evolucioné favorablemente con tratamiento
antibidtico, resolviéndose el infiltrado estando asintomadtica
tras 24 meses de seguimiento.

Caso 3

Mujer de 48 afios de edad. Fumadora de 10 cigarrillos/dfa.
Acude por fiebre, tos no productiva y dolor en hemitérax iz-
quierdo de caracteristicas pleurales, de 24 horas de evolucion.
Temperatura: 37,8 °C, TA: 120/60 mmHg. El examen fisico
fue normal. Analitica: leucocitos 10,20 x 10%ul (N: 78%; C:
4%; L: 18%); Hgb, 13,6 g/dl; Hto, 40%; plaquetas, 185 x 10°
ul; VSG, 45 mm. Proteina Bence-Jones en orina negativa.
Proteinograma: normal. La radiograffa de térax reveld un in-
filtrado alveolar en lingula y pérdida de volumen del 16bulo
superior izquierdo, por lo que se hizo una TC de térax no
aportando hallazgos adicionales, motivando la practica de una
broncofibroscopia apreciando en el sistema bronquial del 16-
bulo superior izquierdo una mucosa irregular y muy friable,
que sangraba facilmente en las tomas de biopsia y estenosaba
parcialmente los orificios bronquiales. El estudio de las mues-
tras obtenidas con tincién rojo Congo para la deteccién de
amiloide resultaron positivas. Con tratamiento antibidtico la
paciente evolucioné favorablemente, estando asintomatica
tras 12 meses de seguimiento.

Discusion

La amiloidosis pulmonar es una rara enfermedad que
ocurre en tres formas: traqueobronquial, nodular paren-
quimatosa y difusa alveoloseptal. Puede coexistir con
enfermedades causalmente relacionadas (neoplasias, ar-
tritis reumatoide, mieloma miiltiple), en cuyo caso se
denomina “secundaria” o, en ausencia de las mismas,
“primaria”*'". En la amiloidosis traqueobronquial los
depdésitos de amiloide quedan circunscritos al arbol tra-
queobronquial, localizandose en la submucosa, dando
lugar a lesiones solitarias o multiples, y ocasionando
sintomas dependiendo de su ubicacién y extension, si-
mulando otros procesos®? como ocurrié en nuestros ca-
s0s, en los que se sospechd un proceso neopldsico sub-
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Fig. 2. TC de térax con contraste del caso 1, mostrando (flecha) colapso
de la lingula con bronquio permeable.

yacente, seglin los hallazgos radioldgicos, lo que moti-
vo la practica de una broncofibroscopia. Adicionalmen-
te, no se detectd ninguna enfermedad subyacente con la
que se le pudiera relacionar'>'°,

Las manifestaciones radiologicas son variadas, pu-
diendo ser normal la radiografia de térax, mostrar estre-
chamientos traqueobronquiales, o bien infiltrados de
tipo neumonico o atelectasias, que son los hallazgos
mas frecuentes**!* La TC de térax, si bien permite
una mejor valoracion de las vias aéreas centrales que la
radiografia de térax's, puede pasar por alto alteraciones
que resultan evidentes en la broncofibroscopia, como
comprobamos en dos de los casos presentados, por lo
que no se puede obviar dicha exploracion. La TC puede
ser qtil como complemento de la misma, al permitir vi-
sualizar el estado del sistema bronquial distal a una obs-
truccion, y con ello planificar y prever los resultados del
tratamiento.

Por su rareza y variedad de presentaciones clinicas,
no se sospecha el diagnostico antes del estudio de las
muestras de biopsia, siendo el examen broncofibrosco-
pico el que permite detectar y biopsiar las lesiones que,
sometidas al oportuno examen, muestran una especial
birrefringencia verde cuando se tifien con rojo Congo,
mediante microscopia de luz polarizada®*!"*-!4,

El tratamiento es sintomatico, pero en situaciones
con problemas obstructivos, la reseccion endoscépica
repetida puede ser ttil, siendo los riesgos del tratamien-
to la hemorragia, la perforacion y estenosis poscicatri-
cial. El liser puede aportar ventajas terapéuticas por el
bajo riesgo de hemorragias como resultado de la coagu-
lacién profunda®’'®, La cura se alcanza raramente salvo
en el caso de una masa aislada endobronquial cuya reci-
diva tras la reseccion es rara.

La amiloidosis traqueobronquial, por si misma, es
benigna, pero puede resultar fatal en un 20% de los ca-
sos cuando la afectacion es difusa o multifocal, siendo
las habituales causas de muerte la hemorragia, la infec-
cién y el fallo respiratorio’ !4, Tras el tratamiento ini-
cial, los pacientes presentados evolucionaron favorable-
mente y sin presentar complicaciones tras 12, 24 y 36
meses de seguimiento.
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