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El depésito de amiloide en el arbol traqueobronquial es una forma de presentacién muy poco frecuente y
supone alrededor del 1% de los tumores benignos de esta zona. Describimos aqui un caso de amiloidosis
traqueobronquial primaria que obstruia casi por completo la parte distal de la traquea y el bronquio
principal izquierdo.

Se realiz6 con éxito la extirpacién de la masa mediante reseccién mecanica y coagulacién con laser
Nd-YAG utilizando una broncoscopia rigida. Posteriormente se implant6é una prétesis en Y autoexpan-
sible de nueva generacion, para restablecer la permeabilidad de la via aérea. Cinco meses después, los
examenes radiol6gico y broncoscépico mostraron la presencia de la prétesis en el lugar adecuado, con
una permeabilidad normal del arbol traqueobronquial.

© 2012 SEPAR. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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Amyloid deposition in tracheobronchial tree is a rare presentation and counts about 1% of benign tumors
in this area. Herein, we describe a case of primary tracheobronchial amyloidosis which obstructed almost
completely the distal trachea and the main left bronchus.

The mass was successfully resected by mechanical resection and Nd-YAG laser coagulation during
rigid bronchoscopy. Afterwards, a self-expanding Y-stent of new generation was inserted to restore
airway patency. Five months later, radiological and bronchoscopic findings showed the stent in site,
with normal patency of the tracheo-bronchial tree.

© 2012 SEPAR. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion Caso clinico

La amiloidosis se caracteriza por un depésito extracelular de
proteinas fibrilares insolubles en 6rganos y tejidos. El depdsito
de amiloide en el arbol traqueobronquial es una forma de pre-
sentacién muy poco frecuente y supone alrededor del 1% de los
tumores benignos de esta zona!. Describimos un caso de amiloido-
sis traqueobronquial localizada que fue tratado con éxito mediante
reseccién mecanica y coagulacién con laser utilizando una bronco-
scopia rigida; a continuacién se realiz6 una implantacién de una
prétesis en Y metdlica recubierta, autoexpansible.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mario.santini@unina2.it (M. Santini).

Una mujer de 67 afios, no fumadora, fue ingresada en nuestro
hospital por tos, dificultad respiratoria y hemoptisis. La paciente
habia apreciado los sintomas durante los dltimos 7 meses. La
disnea habia progresado hasta el punto de que solamente podia
caminar una manzana sin detenerse. Durante este tiempo tuvo
una tos productiva (anteriormente la tos no se acompafaba de
produccion de esputo) asociada ocasionalmente a pequeiias estrias
de sangre en el esputo. Sin embargo, la hemoptisis no era masiva.

La paciente no referia ningin antecedente patolégico de interés.
Los andlisis de laboratorio y de sangre estuvieron dentro de los limi-
tes normales. A la exploracion se observé estridor y una reduccién
de la expansiéon del hemitérax izquierdo. La radiografia de térax
fue normal, pero la TC revel6 una estenosis traqueobronquial grave
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Hechos establecidos

e E| deposito de amiloide con oclusion casi completa del arbol
traqueobronquial es excepcional.

e Se ha descrito su tratamiento con reseccion endoscopica,
radioterapia o fotorreseccion con laser.

Nuevas perspectivas

® L a reseccion mecanica endoscopica con coagulacion con
laser Nd-YAG e implantacidon de una protesis puede ser una
intervencion apropiada.

e | a protesis preserva la permeabilidad de la via aérea y pre-
viene la recidiva del depdsito de amiloide.

(fig. 1A). El examen endoscépico mostré una masa que obstruia en
un 80% la traquea en la parte distal y casi en su totalidad el bron-
quio principal izquierdo. La mucosa estaba enrojecida y era fragil
(fig. 1B). La masa remedaba una lesién neoplasica, pero las mues-
tras de biopsia fueron diagnésticas de amiloidosis. La tincién de
hematoxilina y eosina mostré la presencia de un material amorfo
dentro del epitelio normal (fig. 1C) que se tefiia selectivamente con
rojo Congo (fig. 1D). Se consideré que el objetivo principal era el
restablecimiento de la permeabilidad de la via aérea. Se practicé
a la paciente una broncoscopia rigida bajo sedacién consciente,
ademas de anestesia topica con lidocaina; se extirp6 la masa por
completo mediante reseccién mecanica y coagulacién con laser
Nd-YAG (fig. 1A); a continuacién de introdujo una prétesis en Y
con recubrimiento, autoexpansible, de nueva generacién (Micro-
tech®, Nanjing, Co, Ltd., Shanghai, China). Se aseguré una colocacién
correcta mediante la introduccién de una guia en cada bronquio
principal (recuadro de la fig. 2A). La intervencién fue bien tolerada
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y los sintomas respiratorios desaparecieron rapidamente. Los exa-
menes radiolégico (fig. 2B) y endoscépico (recuadro de la fig. 2B)
confirmaron la expansién completa del dispositivo.

A continuacién se investigo el tipo de amiloidosis AL (primaria)
mediante la identificacién de cadenas ligeras monoclonales utili-
zando electroforesis de inmunofijacién (IFE) en suero y/u orina.
Se obtuvo también una biopsia de médula 6sea con aguja gruesa
para identificar la discrasia de células plasmaticas subyacente y
descartar un mieloma de células plasmaticas2. Los resultados de la
IFE no confirmaron la presencia de una gammapatia monoclonal;
y la biopsia de médula 6sea no mostré un depésito de amiloide.
En consecuencia, no estaba indicado un tratamiento mas agre-
sivo con el empleo de dosis altas de melfalan y autotrasplante de
células madre3. Se aplicé fisioterapia, tratamiento de inhalacién y
medicacién mucolitica para facilitar la expectoracién y prevenir la
formacién de tapones en la prétesis de la bifurcacién traqueal.

Cinco meses mas tarde, la paciente evolucionaba bien; la TC
(fig. 2C,D) y el examen broncoscépico (recuadro de la fig. 2D) mos-
traron una permeabilidad normal del arbol traqueobronquial, sin
recidiva del depésito amiloide.

Discusion

La amiloidosis respiratoria puede manifestarse en forma de
una enfermedad parenquimatosa difusa (el subgrupo de peor pro-
néstico), un nédulo en el parénquima (que es con frecuencia un
hallazgo casual) o una amiloidosis (laringo)traqueobronquial, que
puede mostrar una progresion y llevar a una obstruccion de las vias
aéreas’. El caso presentado corresponde a este tercer subgrupo.
La cirugia de reduccién de la masa puede aliviar la obstruccién de
vias aéreas causada por los depésitos de amiloide, pero no previene
las recidivas. Después de la extirpacién de una masa aislada, las
recidivas son muy poco frecuentes. Se han descrito también otros
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Figura 1. La TC de térax muestra: A) Una masa con una estenosis de la triquea en la parte distal (longitud de 5cm) y del bronquio principal izquierdo. B) La visualizacion
endoscépica muestra una masa que protruye de la pared lateral de la triquea distal, causando una considerable oclusién de la traquea y del orificio del bronquio principal
izquierdo. C) La mucosa traqueal estd engrosada por la presencia de una sustancia amorfa, a pesar de estar recubierta por un epitelio normal (tincién de hematoxilina y eosina,
40x). D) La sustancia amorfa se tifie selectivamente con rojo Congo (400x ). Recuadro: deteccién de amiloide P con el empleo de métodos inmunohistoquimicos (400x ).
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Figura 2. Tras la reseccién completa de la masa (A), la colocacién de la prétesis en Y se aseguré mediante la introduccién de una guia en cada bronquio principal (recuadro
de A). Las observaciones realizadas en la radiografia de térax (B, flecha blanca) y en la endoscopia (recuadro de B) confirmaron la expansién completa del dispositivo. Cinco
meses después, laTC (Cy D)y la broncoscopia (recuadro de la parte D) mostraron una permeabilidad normal del arbol traqueobronquial, sin recidiva del depdsito de amiloide.

tratamientos, como la neumectomia, la radioterapia o la fotorre-
seccién con laser?.

La forma de presentacién inicial aguda de este caso es poco habi-
tual. La amiloidosis se manifesté por una masa aislada, que sugeria
claramente una enfermedad maligna, causante de una oclusién casi
completa de la parte distal de la traquea y del bronquio princi-
pal izquierdo. La lesién de la via aérea central no era susceptible
de tratamiento con cirugia; la extirpacién endobronquial era el
Gnico tratamiento que permitia restablecer la permeabilidad de la
via aérea. Sin embargo, estas lesiones recidivan con frecuencia en
un plazo de 12 meses tras la reseccion, y existe un riesgo elevado
de perforacién o estenosis traqueobronquial cicatrizal. Puede pro-
ducirse una hemorragia durante la cirugia, y se han descrito casos
mortales®. En consecuencia, realizamos una reseccién de la masa
con el empleo de laser Nd-YAG; tras la recanalizacién completa de
la via aérea, implantamos una proétesis en Y, metdlica con recubri-
miento, autoexpansible. Aunque no se ha publicado ningtn articulo
que describa el uso de una prétesis tras una reseccion de amiloide,
consideramos que su uso podia ser ventajoso para preservar la per-
meabilidad de la via aérea y prevenir la recidiva de depésito de
amiloide.

Optamos por una prétesis autoexpansible en vez de una de sili-
cona, debido al mayor didametro transversal de la via aérea a causa
de la pared mas fina, y la mejor conformacién en vias irregulares
como consecuencia de la fuerza autoexpasiva. Por lo demas, esta
prétesis imita una trdquea normal y tiene una mejor eliminacién
de las secreciones®.

El tamafio de la prétesis (longitud y didmetro) se estableci
mediante el examen endoscépico previo y la TC de térax tridimen-
sional. Se prefirié el uso de una prétesis con recubrimiento para
evitar el crecimiento de amiloide a través de la malla. Ademas, las
prétesis con recubrimiento pueden ser retiradas de manera efec-
tivay segura, sin que se produzcan complicaciones importantes, en
caso necesario’.

Los resultados de la IFE no confirmaron la presencia de una
gammapatia monoclonal, y la biopsia de médula 6sea no mostré
depésito de amiloide. Asi pues, en este caso no estaba indicado un
tratamiento mas agresivo con el empleo de dosis altas de melfalan
y autotrasplante de células madreZ. Se utiliz6 fisioterapia y medica-
cién inhalada y mucolitica para prevenir la formacién de un tapén
en la protesis8.

En conclusion, nuestra experiencia pone de manifiesto que la
amiloidosis puede ser una forma de presentacioén poco habitual de
la obstruccién traqueobronquial que remede un carcinoma bron-
c6geno; la reseccién endoscopica con laser e implantacién de una
protesis puede ser un tratamiento apropiado.
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