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Amiloidosis traqueobronquial. Una forma infrecuente
de amiloidosis restringida al tracto respiratorio inferior
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Presentamos un caso de amiloidosis traqueobronquial difu-
sa en un paciente varén de 83 afios que se inicié con un cuadro
neuménico, en el seno de una enfermedad pulmonar obstructi-
va crénica. Evolucioné con procesos obstructivos intercurren-
tes en los 2 afios siguientes al diagnéstico y fallecié por
hemorragia digestiva alta. En ningiin momento de su evolu-
cién se detectaron antigenos monoclonales.
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Tracheobronquial amyloidosis. An unusual
form of amyloidosis restricted to the lower
respiratory tract

We describe an 83-years-old man with diffuse tracheobron-
chial amyloidosis presenting with pneumonia, against a back-
ground of chronic obstructive pulmonary disease. The condi-
tion continued with intermittent episodes of obstruction for
2 years after diagnosis and the patient died after upper diges-
tive tract hemorrhage. Monoclonaly was never demonstrated.

Key words: Tracheobronchial amyloidosis. Amyloidosis res-
tricted to the lower respiratory tract. Absence of monoclona-
lity.

Introducciéon

El tracto respiratorio inferior (TRI) frecuentemente
se afecta en la amiloidosis primaria y de forma infre-
‘cuente en la secundaria. Existe asimismo una forma
inusual de amiloidosis restringida al TRI!. El primer
caso de esta entidad se describe en el afio 1877 por
Lesser? y hasta el afio 1986 se han comunicado 160
casos en la literatura mundial®. Por otro lado, la pato-
génesis del depdsito local de amiloide en el TRI sigue
siendo oscura, especuldndose en muchos estudios un
origen clonal*. Presentamos el caso de un paciente
diagnosticado en este centro de amiloidosis traqueo-
bronquial que fallecio 2 afios después por un proceso
concurrente independiente de su patologia de base.

Caso clinico

Se trataba de un paciente de 83 afios con antecedentes de
tabaquismo de 360 paquetes/afio durante 70 afios, etiqueta-
do de enfermedad pulmonar obstructiva crénica. En 1992
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ingresé en nuestro centro por neumonia izquierda. Analiti-
camente destacaba leucocitosis con desviacion izquierda,
glucemia 176 mg/dl, sodio 130 mEq/l, proteinas totales 5,8
g/dl. Proteinograma: albumina 3,2 g/dl. Resto de fracciones
normales. Gasometria arterial: pH 7,41; PO, 44 mmHg,
PCO; 43 mmHg y HCO; 27,5 mm/1. Cultivo y baciloscopia
negativos. ECG: bloqueo completo de rama derecha. Radio-
grafia de torax: cambios inflamatorios crénicos en ambas
bases y aumento de densidad det LII. Broncoscopia: el drbol
bronquial derecho revelaba, a la entrada del 16bulo medio,
una mucosa cordonal de superficie lisa y aspecto infiltrado
que estenosa la luz. Se biopsid. Resto del arbol derecho
permeable. El izquierdo mostraba a nivel del S-10 del 16bulo
inferior una mucosa inflamatoria con disminucién luminal.
La biopsia revelaba depésito de amiloide a nivel de la ldmi-
na propia de la mucosa bronquial (fig. 1) e inmunofenotipi-
camente se comprueba restriccion de la cadena ligera lamb-
da en el infiltrado plasmocelular. El paciente es dado de alta
por respuesta a la terapéutica y pasa a control ambulatorio.
Catorce meses después ingreso con otro cuadro neumonico,
comprobdndose consolidacion radioldgica de la base dere-
cha (fig. 2). Analiticamente, no existian variaciones sustan-
ciales en comparacion con las correspondientes a su primer
ingreso. Se instauro la terapéutica oportuna y a las 24 horas
presenté una hemorragia digestiva alta. Endoscopicamente
se comprobd una ulcera duodenal con signos de sangrado
reciente. Se le transfundieron 4 U de concentrados de hema-
ties. Posteriormente, ante un deterioro severo de la coagula-
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Fig. 1.
alveolares bilaterales con mayor grado de condensacién en LID (broncogra-
ma aéreo, cabeza de flecha). Silueta cardiaca normal.

Radiografia de torax anteroposterior. Infiltrados intersticio-

cién, se administraron 4 U de plasma con remision de la
hemorragia y estabilizacion de la Hb. El paciente fallecio
repentinamente al cabo de 24 horas.

Discusion

La amiloidosis traqueobronquial® (ATB) estd condi-
cionada por el depdsito de esta sustancia fibrilar en
las vias aéreas de conduccién. Este depdsito puede ser
unico o difuso. En el primer caso recuerda clinica-
mente a un carcinoma condicionando obstruccién lu-
minal con el consiguiente colapso.

Clinicamente la sintomatologia mds frecuente de la
ATB es el estridor, infeccion recurrente o hemoptisis
relacionada con la obstruccion bronquial. El diagnos-
tico se basa en la biopsia bronquial. Esta revela dep6-
sito de amiloide en el corion de la mucosa bronquial,
que de forma habitual conduce a la atrofia de las
glandulas bronquiales atrapadas y puede complicarse
con calcificacion. Se asocia a infiltrado inflamatorio
plasmocelular con ocasional componente gigantoce-
lular.

Por lo tanto, este proceso se trata de una forma
indolente de amiloidosis localizada que raramente se
transforma en sistémica. La etiopatogenia de estos
depositos locales sigue siendo oscura y atractiva a la
vez. Algunos autores abogan que el mecanismo estd
asociado al infiltrado plasmocelular*®’ y otros otor-
gan gran importancia al macréfago. Célula capaz de
convertir inmunoglobulinas en amiloide, o bien secre-
tar mediadores que induzcan su formacién®'0,

Respecto al primer supuesto también existen teorias
muy dispares. Por un lado, dicho infiltrado puede ser
policlonal’ 0 monoclonal®, o bien, que existan precur-
sores circulantes que se depositen en el pulmén como
resultado de un aumento de la permeabilidad vascu-
lar, acompafidndose de infiltrado plasmocelular poli-
clonal a este nivel.

En la serie de Hui et al®, de 48 casos de amiloidosis
del tracto respiratorio inferior, 14 correspondian a
ATB (4 localizadas y 10 difusas), demostrandose mo-
noclonalidad lambda en 2 casos. Por lo tanto, tene-
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Fig. 2. Biopsia bronquial que muestra depdsitos de amiloide a nivel del
corion. (HE, x 40.)

mos un paciente con criterios clinicos e histopatologi-
cos de ATB de tipo difuso que inmunofenotipicamen-
te presenta restriccion de cadenas ligeras lambda del
infiltrado plasmocelular. Sin evidencia electroforética
de pico monoclonal sérico. Una explicacion, acercan-
dose al planteamiento de este autor, seria un cambio
en la clonalidad del infiltrado plasmocelular debido a
infecciones locales de repeticién. Dicha expansion
clonal se autoperpetuaria en las vias aéreas de conduc-
cién, dando lugar al dep6sito de amiloide. Aunque
resultan interesantes todas estas teorias que intentan
explicar la etiopatogenia de los depdsitos de amiloide
en el arbol traqueobronquial, es necesario, para carac-
terizar esta entidad, un mayor numero de casos acom-
pafiados del perfil inmunofenotipico del infiltrado
plasmocelular.
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