CASO CLiNICO

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2013; 73: 68-72

Amiloidosis asociada a dialisis en el conducto auditivo externo,
presentacion de un caso clinico y revision de la literatura

Dialysis related amiloydosis of the external auditory canal, case report and

review of the literature

Ximena Maul F', José Tomas Andrade D2, Daniela Contreras M', David Jofré P'.

RESUMEN

Laamiloidosis asociada a didlisis es una patologia causada por depdsito de fibrillas amiloides
constituidas por la proteina beta 2 microglobulina’. Es una complicacion seria y excepcional
que ocurre en pacientes sometidos a hemodidlisis de larga data. El caso que presentamos
corresponde a un paciente de 56 afios en hemodidlisis hace 36 afios, con amiloidosis del con-
ducto auditivo externo bilateral. S6lo 13 casos de amiloidosis en el conducto auditivo externo,
incluido éste han sido reportados en Ia literatura®™. Este corresponde al tercer caso de amiloidosis
asociada a didlisis del conducto auditivo externo reportado en la literatura® °.

Palabras clave: Amiloidosis asociada a didlisis; conducto auditivo externo.

ABSTRACT

Dialysis related amyloidosis is a disorder caused by deposition of amyloid fibrils
formed by beta-2 microglobulin™®.

It is a serious and exceptional complication in patients undergoing long-term
hemodialysis. The present case involved a 56 years old man who had been on hemodialysis
for 36 years with bilateral amyloidosis of the external auditory canal. Only 13 cases of
amyloidosis in the ear canal, including the present case have been reported in the literature®
4. This is the third reported case of dialysis related amyloidosis of the ear canalP™.
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INTRODUCCION

La amiloidosis corresponde a un grupo de
condiciones que alteran la funcién de los 6rganos y
tejidos debido al dep6sito de amiloide, una proteina
fibrilaré. Esta rara enfermedad fue descrita por
Rokitansky y luego Rudolph Virchow acufi6 el
término amiloide en 1854. Pocos casos de
amiloidosis han sido reportados en el area

otorrinolaringol6gica, siendo los lugares mas
descritos la laringe y la base de la lengua®. También
se han descrito depdsitos de amiloide en
nasofaringe, cavidades paranasales y parétida™®. No
obstante las manifestaciones otolégicas son
extremadamente raras®. Las dreas descritas son la
concha'®'”y el conducto auditivo externo®®918, Hasta
elafio 2012 habia 27 casos descritos de amiloidosis
en el oido externo®'8'%27_de los cuales 12 estaban
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ubicados en el conducto auditivo externo®'*y sélo
2 de ellos asociados a dialisis®' al igual que el
paciente descrito en esta publicacion.

La amiloidosis asociada a didlisis corresponde
al deposito de beta-2 microglobulina®* en pacien-
tes dializados crdnicamente?.

CASO CLiNICO

Se reporta el caso de un paciente hombre, de 56 afios
con antecedentes de insuficiencia renal cronica en
hemodialisis hace 36 afos, rifiones poliquisticos,
trasplante renal con rechazo de él en tres oportunidades,
osteodistrofia renal, hiperparatiroidismo terciario
operado, bypass fémoro-femoral y el diagndstico de
amiloidosis asociada a didlisis realizado en el afio 2009
en relacion a lesiones en la lengua.

El paciente consulta con una historia de anacusia
de 20 a 30 afios de evolucion en el oido izquierdo en
relacion a ototoxicos utilizados dentro de la
inmunosupresién posterior al trasplante renal. Referia
tinnitus permanente en este lado, sin historia de
vértigo. En la anamnesis destaca una historia de
hipoacusia de meses de evolucién ahora en el oido
derecho que aumento dos semanas previa a su consul-
ta y se asocia a otalgia y otorrea. Al examen fisico
destaca en el oido izquierdo el conducto auditivo

externo obliterado por una masa exofitica que impide
ver la membrana timpanica aun bajo visién
endoscopica (Figura 1). En el oido derecho los hallaz-
gos son similares y ademas de encuentra otorrea. Se
inicia tratamiento con ciprofloxacino via oral, gotas de
ciprofloxacino y dexametasona 6tico y se solicita una
audiometria y una tomografia computarizada de oidos.

En la tomografia computarizada destaca el hallazgo
de ambos conductos auditivos obliterados en su totali-
dad por un tumor de partes blandas (Figura 2) que resulta
en un lumen filiforme de ambos conductos auditivos
externos. En el corte coronal derecho solo es posible ver
remanentes de membrana timpanica. En el corte coronal
izquierdo se observa un lumen filiforme producto de un
tumor lobulado en el CAE de este lado. En la porcion 6sea
del CAE es posible ver una erosidn en sacabocado
probablemente en relacion a la misma enfermedad. La
membrana timpanica se observa indemne.

La audiometria muestra una hipoacusia
sensorioneural profunda en el lado izquierdo con una
discriminacion de 16% concordante con el antece-
dente de ototoxicidad por inmunosupresores, y una
hipoacusia de conduccion al lado derecho con un gap
de 50dB y una discriminacion de 96% en este lado.

Se decide extirpar la lesion del oido derecho bajo
anestesia local en la consulta ambulatoria y se envia el
tejido a anatomia patoldgica. En la Figura 3 se observa
la imagen del CAE derecho aproximadamente 1 afio

Figura 1. Tumor del conducto auditivo
externo (CAE) izquierdo bajo vision
endoscopica. Hallazgo similar en el CAE
derecho.

Figura 2a y 2b. TC Oidos (2a corte coronal
derecho y 2b izquierdo).
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Figura 3. Control 1 afio posterior a la
reseccion parcial de la lesion del conducto
auditivo derecho. A la derecha se observa
una perforacién holotimpanica que permite
ver el oido medio.

Figura 4 a'y 4b. Corte histolégico, tincion
hematoxilina eosina (4a: Se observa epidermis
atréfica y depdsito dérmico de material
eosindfilo, amorfo, con telangiectasias; HE
200X y 4b: Material amiloideo amorfo. HE,
400X).

posterior a la reseccion, con lesion residual o recidiva.
Ademas se pesquisa una gran perforacién
holotimpanica a derecha, este antecedente de otitis
media crénica no se conocia previamente.

La anatomia patol6gica del tejido obtenido del CAE
revela restos de piel con depésito de amiloide y se
observa en la tincién de rojo congo, una birrefringencia
verde amarillenta bajo la luz polarizada. En la Figura 4
se observan 2 cortes histoldgicos de la lesién
amiloidea con tincién hematoxilina eosina.

Este caso es compatible con el diagndstico de
amiloidosis del conducto auditivo externo bilateral y por
el antecedente del paciente, es altamente probable que
corresponda a amiloidosis del CAE asociada a didlisis.

REVISION DE LA LITERATURA

En cuanto a la amiloidosis, esta es una enfermedad
de causa desconocida que se produce por el depdsito
extracelular de amiloide, una sustancia fribrilar de
origen proteico y estructura beta plegada®. Es poco
frecuente con una incidencia de 8 por 1.000.000 de
habitantes. En la histologia nos encontramos en la
tincién de hematoxilina eosina, material amorfo
eosindfilo y en la tincién de rojo congo es posible
encontrar una birrefringencia verde manzana lo cual
es patognomonico del diagnostico de amiloidosis.

En cuanto a su clasificacion, ésta ha variado a lo
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largo del tiempo. Actualmente es posible hablar de
enfermedad amiloidea primaria, secundaria, familiar,
familiar renal exclusiva, asociada a dialisis y érgano
especifica. Todas estas a su vez pueden ser sistémicas
0 localizadas dependiendo si existe compromiso de 1 0
mas organos®. La enfermedad amiloidea primaria, se
produce por depésito de cadenas de inmunoglobulinas
livianas o pesadas y puede coexistir con el diagnostico
de mieloma mdltiple, gamapatia monoclonal de signifi-
cado incierto o macroglobulinemia de Waldestrom. La
enfermedad amiloidea secundaria se debe al depdsito
de proteina amiloidea A y se produce por infecciones o
estados inflamatorios crénicos como la tuberculosis,
espondiloartropatias, artritis reumatoidea o drogas en-
tre otros. En la enfermedad amiloidea familiar la
proteina alterada es la transtiretina, en la familiar renal
exclusiva lo es el fibrinégeno, en la enfermedad
amiloidea asociada a didlisis la proteina de depdsito es
la beta 2 microglobulina. En cuanto a la enfermedad
amiloidea 6rgano especifica, el sistema nervioso cen-
tral es lo mas estudiado con la enfermedad de
Alzheimer donde la proteina de depdsito es la proteina
beta amiloide®.

En cuanto a la amoiloidosis asociada a didlisis,
como se menciond anteriormente ésta se debe al
depésito de beta 2 microglobulina®. Esta proteina es
producida por los leucocitos y es parte del complejo
mayor de histocompatibilidad de la superficie celu-
lar. Se cataboliza en el tibulo proximal renal por lo
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que se acumula en pacientes con falla renal crénica
y las membranas de didlisis no la depuran por lo que
llega hasta 30 a 60 veces su valor normal en
pacientes insuficientes renales en hemodidlisis. En
general los pacientes que la padecen son pacientes
con mas de 10 afios en hemodilisis.

En el contexto de la amiloidosis en otorrinolarin-
gologia, la amiloidosis en el conducto auditivo exter-
no es extremadamente rara. Lo més frecuente en la
especialidad es encontrar el compromiso de laringe
en primer lugar, luego base de lengua y luego
faringe. Aunque también se ha descrito compromiso
de cavidades paranasales, traquea, entre otros.

DISCUSION

Hasta el afio 2011 solamente habia 12 casos en el
mundo descritos de amiloidosis en el conducto auditivo
externo de los cuales sélo 2 habian sido amiloidosis
asociada a didlisis como el presente caso. La Tabla 1
muestra un resumen de los tres casos reportados hasta
la fecha de amiloidosis asociada a didlisis del CAE. Lo
mas frecuente es encontrar el compromiso bilateral de
los oidos debido a enfermedad amiloidea®.

En ambos casos previamente reportados el trata-
miento fue la reseccion de las lesiones, la anatomia
patolégica confirmo el diagndstico y en el seguimien-
to no hubo recurrencia de las lesiones ni crecimiento
al afio de seguimiento. El antecedente de hemodidlisis
de larga data es un factor comdn en los 3 casos de
amiloidosis del CAE por dialisis reportados lo que es
concordante con estudios posmortem que han en-
contrado dep6sito de amiloide en 21% de los pacien-
tes dializados por menos de dos afios, 50% entre 4 a

7 afios, 90% entre 7 y 13 afios y 100% en los
dializados por mas de 13 afios®.

En cuanto al tratamiento de la amiloidosis aso-
ciada a dialisis, lo principal seria la prevencion a
través de la mejoria de las membranas de dialisis®.
Se han reportado columnas adsorbentes de beta 2
microglobulina que podrian ayudar a filtar esta
proteina en la hemodidlisis, al igual que membranas
mas biocompatibles, todas estas alternativas son de
alto costo y no disponibles a nivel nacional®.

Los casos localizados de amiloidosis son de
buen prondstico con la reseccion de las lesiones y
luego seguimiento cercano, mientras que l0s casos
de enfermedad sistémica son hasta la fecha de
manejo sintomatico y con tratamientos bioldgicos
aun en fase de investigacion®.

Este caso nos parece de gran interés por lo
infrecuente del diagndstico en nuestra especialidad y
para tenerlo presente dentro de los diagndsticos dife-
renciales de tumores en el conducto auditivo externo.
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Tabla 1. Resumen de casos reportados hasta la fecha de amoiloidosis en el CAE asociada a dialisis
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