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Presentamos dos casos de amiloidosis traqueobron-
quial diagnosticados en nuestra Sección en el transcurso
del ano 1984. Se describe su clínica, diagnóstico y evolu-
ción que son comparados con aquellos presentes en la li-
teratura. Queremos resaltar asimismo, el buen papel ob-
tenido con la utilización terapéutica del Nd-YAG láser en
uno de los casos, que puede representar una ayuda en el
tratamiento de las complicaciones asociadas a la ami-
loidosis traqueobronquial.
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Tracheobronchial amyloidosis. Two case
reports

The authors describe two cases of tracheobronchial
amyloidosis diagnosed in their service during 1984. The
clinical features, diagnostic aspects and prognosis are
compared to other cases in the literature. The good
results obtained with ND-YAG láser treatment in one of
the cases are noteworthy and suggest that this mode
of therapy may be useful in complications associated
with tracheobronchial amyloidosis.

Introducción

Desde su descubrimiento hace más de un siglo'
la amiloidosis broncopulmonar ha sido considera-
da una enfermedad rara, diagnosticada en el labo-
ratorio de anatomía patológica por sus peculiares
características tincionales cuyo pronóstico se rela-
ciona con su localización en el árbol traqueobron-
quial o parénquima pulmonar2.

Hasta el momento no existe un acuerdo unánime
a la hora de elegir el método de tratamiento. Apor-
tamos dos nuevos casos de la forma traqueobron-
quial refiriéndonos a sus características clínicas y
funcionales. Se hace hincapié en una nueva moda-
lidad terapéutica3: la resección endobronquial me-
diante Nd-YAG láser a través del broncoscopio
rígido.

Observaciones clínicas

Ceso /.• M.G.B., varón de 66 años, fumador de 100 paq/año
con antecedentes de infarto de miocardio, acude al Servicio de
ORL de nuestro hospital por disfonia y odinofagia de 2 meses
de evolución. Por medio de laringoscopia indirecta se aprecia
una lesión que afecta al repliegue ariepiglótico en el lado de-
recho, de un centímetro en todos sus diámetros, sin signos de in-
filtración y con movilidad laríngea normal, cuya biopsia fue
informada como carcinoma epidermoide pobremente diferen-
ciado (Tí NoMo).

Recibido el 5-3-1985 y aceptado el 24-4-1985.

Al encontrarse en la radiografía de tórax una masa suprahi-
liar izquierda de bordes mal definidos (fig. 1) es enviado a
nuestra sección con el objeto de proceder a su estudio. No ha
presentado sintomatologia respiratoria alguna hasta el momen-
to actual. La exploración física resultó normal. Los exámenes
de laboratorio incluyendo hemograma, urea, glucemia. Na, K,
coagulación, pruebas de función hepática, Ca, P, proteinogra-
ma, s. de orina, gasometría y espirometría resultaron normales.
PCR, látex R y Waaler Rose: negativos. Mantoux (5 UT PPD)
a las 72 h: 12 mm. ECO: bloqueo completo de rama izquierda.

En la broncoscopia se objetivaron a nivel traqueal unas irre-
gularidades nodulares en la mucosa con engrosamiento de la ca-
rina principal y entrada al LSI así como una masa pediculada
muy friable que obstruía casi por completo la luz del bronquio
del LSI. La biopsia de la carina principal fue informada como
amiloidosis submucosa; el informe de la masa bronquial fue el
siguiente: mucosa bronquial con metaplasia escamosa sin evi-
dencia de malignidad, amiloidosis submucosa (fig. 2). Ante este
diagnóstico el servicio de ORL decidió el tratamiento de la neo-
plasia laríngea por medio de radioterapia (7.000 rads) siendo re-
visado también en nuestra sección, 5, 10 y 12 meses después del
diagnóstico, apreciándose una pérdida progresiva del volumen
del LSI sin repercusión en su estado clínico. Las pruebas fun-
cionales respiratorias fueron compatibles con un síndrome ven-
tilatorio restrictivo (tabla I).

Caso 2: E.L.A. varón de 64 años, sin hábitos tóxicos ni ante-
cedentes de interés desde el punto de vista cardiorrespiratorio.
Referia un cuadro de disnea progresiva de unos 3 meses de evo-
lución que no se acompañaba de tos ni expectoración aunque
transitoriamente aparecieron sibilancias de predominio inspira-
torio. A la exploración llamaba la atención la disnea con una
frecuencia cardiaca de 120 latidos/minuto sin soplos. En la aus-
cultación pulmonar se objetivaron roncus dispersos por ambos
campos pulmonares y un estridor de predominio inspiratorio en
la región retroesternal superior. Abdomen globuloso y extremi-
dades edematosas con lesiones tróficas en regiones maleolares.

Los exámenes de laboratorio incluyendo hemograma, SMA
II, iones, proteinograma, inmunoglobulinas, coagulación, ECO
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y sistemático de orina, resultaron normales. Bence Jones en ori-
na: negativo. En la radiografía de tórax únicamente se apre-
ciaba un tamaño cardiaco en los limites altos de la normalidad,
sugiriéndose en el estudio tomográfico la existencia de una obs-
trucción traqueal alta. La gasometría arterial a su ingreso era la
siguiente: pH: 7,37; P0¡: 77 mmHg; PCÜ2: 45 mmHg; y bicar-
bonato standard: 25 meq/1. Dos dias más tarde y coincidiendo
con periodos de disnea más marcada llegó a presentar pH: 7,42;
PC>2:'54 mmHg; PC02: 60 mmHG. Las pruebas funcionales

respiratorias fueron compatibles con un síndrome ventilatorio
obstructivo (tabla I).

En la fibrobroncoscopia se objetivó una masa mamelonada
concéntrica, rojiza, recubierta por mucosa normal, en la trá-
quea situada a 1,5-2 cm por debajo de las cuerdas vocales de
unos 3-4 cm de longitud estenosando de forma concéntrica la
luz traqueal en un 80 -90 %. La biopsia fue informada como
amiloidosis traqueal. Dado el estado clínico del enfermo se deci-
dió su envió a otro centro para tratamiento mediante Nd-YAG

TABLA I

Estudio de funcionalismo pulmonar

Cas

Ene

May

Dic

Cano n . " 2

24ocl . 84

27o

30ocl. 84

14 dic. 84

) n . " i

ro 84

o 84

embre 84

el. 84

F
B.

3.250
(95)

2.840
(75)

2.000
(56)

2.600
(67)

3.000
(77)

3.500
(90)

VC
T.B.

2.990
(5»?.)'

2.900
(lOVo)'

No R

2.400
(86)

FEV]
B T.B.

2.350
(94)

1.740 1.910
(62)' (9f.)'

1.700
(60)

1.110 1.700
(38) (42)'

1.800
(63)

FEV
B.

72

61

85

42

60

68

1/FV FEF
T.B. B.

1,6

1,0

1.6

58 0,9

No R 1.3

2,3

25-75 FRC
T.B. B. T.B.

3.100
(104)

1.4 ^ 3.950

LASERTERAPIA

Ñ O R ^ Ñ O R

4.250
(122)

R
B.

2.500
(133)

3.300
(152)

2.700
(124)

2.950
(137)

V TLC
T.B. B. T.B.

4.500
(91)

3.050 ^ 5.900

Ñ O R ^ Ñ O R

6.450
(109)

FME
B. T.B.

2,5
(50)

^) 2.5

2,3
(38)

5
(86)

Raiv
B. T.B.

4

3.6 3,3

2

1.5

FVC: Capacidad vital forzada (mi). FEVi: Volumen espiratorio máximo 1° segundo (mi). FEVi/FVC%. FEF25-75: Flujo espiratorio forzado entre 25-75 de FVC (1/seg).
FRC: Capacidad residual funcional (mi). RV: Volumen residual (mi). TLC: Capacidad pulmonar loial (mi). FME: Flujo máximo espiratorio (1/seg). Raw: Resistencia de la via
área(cmH20/l/seg).
B: Basal. T.B.: Tras broncodilatadores.
Los números entre paréntesis indican el porcentaje con relación a lo normal, según labias de Kory.
* Porcentaje de aumento con respecto al basal.
No R: No respuesta.
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láser, obteniéndose una disminución considerable de su disnea.
En una fibrobroncoscopia posterior se objetivó una disminu-

ción importante de la estenosis traqueal quedando aproximada-
mente en un 50 Vo de su luz normal. También se produjo una
mejoría progresiva de las pruebas de función respiratoria (ta-
bla I). Otras exploraciones tales como ecografia abdominal, co-
lonoscopia y biopsia rectal realizadas posteriormente, resulta-
ron normales.

Discusión

La amiloidosis es un síndrome que engloba dife-
rentes enfermedades cuya característica común es
el depósito extracelular, en uno o varios órganos,

TABLA II
Amiloidosis a. respiratorio. Clasificación

1. Traqueonbronquial
a) Nodulo único
b) Nodulos múltiples

2. Parenquimatosa
a) Nodular

— único
— múltiple

b) Intersticial
— focal (vascular e intersticial)
— difusa alveoloseptal

3. Ganglionar
a) Hiliar
b) Mediastinica

4. Pleural

de un material proteináceo insoluble y de estructu-
ra fibrilar, en disposición /3-antiparalela respon-
sable de la birrefringencia que típicamente se pro-
duce con la tinción de rojo Congo4'5'6'7.

Se han aislado distintas subunidades proteicas
en relación con los diversos tipos de amiloidosis4'5'8
que sirven como base para las diferentes clasifica-
ciones8 que sobre el tema existen en el momento
actual9-10'".

En la amiloidosis primaria las estructuras fibri-
lares se corresponden con la región variable, ya sea
de tipo lambda o kappa, de una inmunoglobulina,
componente AL9'4. Las fibrillas de la forma secun-
daria conocidas como proteína A., componente
AA49'4, son diferentes a las anteriores al contener
un número distinto de aminoácidos con la presen-
cia característica de la arginina.

También existen diferentes clasificaciones de la
amiloidosis que afecta al aparato respiratorio12'13,
siendo a nuestro entender la más útil, aquella que
engloba sus posibles localizaciones (tabla II)'4.
Nuestros dos casos se encuadran dentro de la for-
ma traqueobronquial, la más frecuente, teniendo
conocimiento hasta el momento de alrededor de
unos 50casos3'15'17.

La afección broncopulmonar tiene lugar fre-
cuentemente en la forma primaria (88 %) y en la
asociada al mieloma (73 %)13, pero es más rara en
la forma secundaria que suele ser asintomática, si
bien su frecuencia puede llegar hasta un 71 % si se
realizan autopsias sistemáticamente a enfermos
fallecidos con amiloidosis en el seno de una enfer-
medad crónica18. Dado que en nuestro primer caso
la amiloidosis traqueobronquial coexiste con una
neoplasia laríngea quizá pudiera encuadrarse
dentro de la forma secundaria5'19 si bien, por tra-
tarse de una neoplasia sin repercusión sistémica no
relacionada en las publicaciones por nosotros con-
sultadas5'20, con tal forma de amiloidosis, se nos
plantea la duda de que podríamos encontrarnos
ante dos «enfermedades primarias».

La edad de nuestros enfermos (66 y 64 años) es
superior a la media de los casos con amiloidosis
traqueobronquial que se encuentra en unos 532

años aunque dentro del rango de los descritos has-
ta este momento (16-76 años) engrosando el grupo
de los varones (17 hombres -1 mujer).

Aunque la tos, disnea y hemoptisis son los sínto-
mas más frecuentes2'3, en nuestros casos únicamen-
te uno de ellos presentó disnea que al variar de in-
tensidad durante cortos espacios de tiempo e ir
acompañado de sibilancias, sugería una enferme-
dad obstructiva reversible de las vías aéreas, lle-
gando incluso a pensarse en el fallo cardiaco o el
tromboembolismo pulmonar. Posteriormente y de
forma progresiva apareció un estridor predomi-
nantemente inspiratorio, que es referido en la lite-
ratura en uno de cada tres casos2.

Los exámenes de laboratorio no arrojaron datos
patológicos a excepción de la gasometría en réla-
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ción directa con la clínica previamente descrita lle-
gando en alguna ocasión a objetivarse una PCÜ2
de 60 mmHg que nos da idea del compromiso ven-
tilatorio del enfermo.

La radiografía de tórax fue normal en nuestro
paciente sintomático, como ocurre en uno de cada
cinco pacientes diagnosticados de amiloidosis
tráqueo-bronquial, y patológica en el enfermo
asintomático. En este caso se objetivó una masa hi-
liar izquierda, apreciándose pequeñas calcifica-
ciones en el estudio tomográfico22 y moderada ate-
lectasia del lóbulo superior de ese lado. En un
48 % de los casos se evidencian atelectasias en la
radiografía y opacidades biliares o mediastínicas
en menos del 7 %.

Las pruebas de función respiratoria del primer
enfermo, que fueron normales en el momento del
diagnóstico, se modificaron posteriormente: la ca-
pacidad vital descendió llegando a ser de 2.000 mi
once meses después del diagnóstico en concordan-
cia con la progresiva pérdida de volumen del LSI,
completa en la actualidad. El segundo paciente
presentó una clara insuficiencia ventilatoria obs-
tructiva sin respuesta valorable a broncodilatado-
res con morfología de estenosis traqueal fija intra-
torácica, en la asa flujo-volumen, apreciándose
tras el tratamiento una importante mejoría en el
FEV|, FEVi/VC % y Raw (tabla I). La localiza-
ción y cantidad de la sustancia amiloide son los pa-
rámetros responsables de que se obtengan diferen-
tes patrones funcionales respiratorios.

En un 66 % de los casos se suelen llegar al diag-
nóstico por medio de las broncoscopia como ha
ocurrido en los nuestros, siendo mucho menos fre-
cuente el diagnóstico por necropsia o toraco-
tomía3.

Han sido múltiples las formas de tratamiento
empleadas hasta hoy2'21. La cirugía, neumectomía
o lobectomía, se ha empleado desde un principio
utilizándose posteriormente la radioterapia. Desde
hace ya unos 30 años viene practicándose en mayor
grado la resección transbroncoscopia que ha sido
frecuentemente ligada a la aparición de hemorra-
gias2'3'21 atribuidas por algunos a la inhibición de la
contracción vascular hemostática13 por los depósi-
tos de amiloide, llegando en ocasiones a causar la
muerte del paciente21.

Durante la última década estamos siendo testi-
gos del creciente número de publicaciones que rela-
cionan el uso del rayo láser, Nd-YAG láser en la
actualidad, con el tratamiento de lesiones que afec-
tan a la tráquea y bronquios mayores23, con una
excelente mejoría de la sintomatología de los enfer-
mos en los que no pueden utilizarse otras alternati-
vas terapéuticas. Se obtienen resultados óptimos
en aquellos con obstrucción maligna parcial de trá-
quea o bronquio principal24'26. Dada la intensidad
y el carácter progresivo de la disnea de nuestro se-
gundo paciente, provocada por el tumor amiloide
próximo a la glotis, decidimos su tratamiento me-

diante Nd-YAG láser, que fue llevado a cabo por
medio de 105 impactos y extirpación del material
termocoagulado, utilizando el broncoscopio rígido
bajo anestesia general. Se consiguió un incremen-
to significativo de la luz traqueal con esta única
sesión.

Como complicaciones del método26'27, ausentes
en nuestro enfermo, hemos de señalar que varían
notablemente de unos a otros autores con cifras de
un 0,4 % de mortalidad en unos casos26 y hasta un
10 % en otros24. Las mayores causas de muerte son
la hipoxemia, ya sea por retención de sangre, secre-
ciones o depresión respiratoria por anestésicos y
la perforación de estructuras vasculares o el esó-
fago24'26.

En el caso de nuestro primer enfermo mantene-
mos, por el momento, una actitud expectante deri-
vada de la ausencia de síntomas.

El pronóstico de la amiloidosis tráqueo-
bronquial es difícil de determinar con seguridad.
Los fallecimientos y complicaciones de la enferme-
dad suelen estar en relación con infecciones, he-
morragias, fundamentalmente durante las resec-
ciones endoscópicas y asfixia2'3.
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