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Amiloidosis laringea: A proposito de un caso

Laryngeal amyloidosis: A case report

Daniela Cruz V', Felipe Ibacache N2.

RESUMEN

La amiloidosis es una enfermedad poco frecuente, de etiologia desconocida, carac-
terizada por la presencia de depdsitos extracelulares de proteinas fibrilares en diversos
drganos y tejidos, teniendo una amplia gama de manifestaciones clinicas segtin localiza-
cion y tamafio de los depdsitos. En cabeza y cuello, el sitio de presentacion mds frecuen-
te es la laringe. Suele presentarse con disfonia y/o disnea progresiva, cuyo tratamiento
definitivo, sin estar estandarizado, suele ser la reseccion quirdrgica.

Se presenta a continuacion el caso de un paciente de 78 afios, con historia de disnea
en reposo y estridor laringeo leve de 6 meses de evolucion, cuya nasofibroscopia evi-
dencié una masa subgldtica, determinando lumen critico de via aérea superior. Biopsia
revelé amiloidosis, siendo tratado de manera exitosa con exéresis tumoral via laringos-
copia directa.

Palabras clave: Amiloidosis, tumor laringeo, disfonia, estridor, tincion Rojo Congo,
laser CO,.

ABSTRACT

Amyloidosis is a rare disease of unknown etiology, characterized by the presence of
extracellular acumulations of fibrillar proteins in a variety of organs and tissues, with a
wide range of clinical manifestations depending on the location and size of the deposits.
In head and neck, the most common site of presentation is the larynx. It usually presents
with dysphonia and / or progressive dyspnea, whose definitive treatment, without being
standardized, is usually surgical resection.

A case of a 78-year-old patient with a history of dyspnea at rest and mild laryngeal
stridor of 6 months of evolution is presented, whose nasofibroscopy showed a subglot-
tic mass at the cricoid level, determining a critical upper airway lumen. Biopsy revealed
extensive amyloidosis of the upper respiratory tract mucosa, being successfully treated
with tumoral excision under direct laryngoscopy.

Key words: Amyloidosis, laryngeal tumor, dysphonia, stridor, Red Congo staining,
CO0, laser.
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INTRODUCCION

La amiloidosis es una enfermedad infrecuente,
de etiologia desconocida, que se caracteriza
por la presencia de depositos de proteinas
fibrilares insolubles (amiloide) en los espacios
extracelulares de distintos drganos vy tejidos, los
que microscopicamente adquieren una coloracion
rosada con la tincion de hematoxilina-eosina y
birrefrigencia verde manzana con tincion de Rojo
Congo, cuando se observa bajo luz polarizada’.

Segun el tipo de precursor proteinico fibrilar,
existen varios tipos de amiloidosis, cada una aso-
ciada a un sindrome clinico concreto (Tabla 1)2%.

Puede manifestarse como una enfermedad
hereditaria o aislada, localizada o generalizada,
primaria (idiopatica) o secundaria a procesos in-
fecciosos tales como tuberculosis, lepra y osteo-
mielitis o procesos inflamatorios cronicos como
artritis reumatoides, teniendo una amplia gama de
manifestaciones clinicas segun el 6rgano al que
afecte y el tamafio de los depdsitos®.

En cabeza y cuello es una entidad muy rara.
Generalmente se manifiesta en su forma localizada
(12%-90% de los casos)®, siendo la laringe el sitio
mas frecuente de presentacion, especialmente la
region supraglética®, a nivel de las bandas vesti-
bulares6, correspondiendo aproximadamente al
1% de todos los tumores laringeos benignos®’.
Su prevalencia es mayor en el sexo masculino, en

una razon 3:1y generalmente afecta a mayores de
50 afos’®.

Suele presentarse con disfonia y/o disnea
progresiva, menos frecuentemente con disfagia,
estridor y hemoptisis*®2,

El diagnostico se realiza a partir de un alto
indice de sospecha, en base a la historia clinica
y la presencia de una lesion un aspecto exofitico,
nodular firme, caracteristicamente entre anaranja-
da-amarillenta a gris a la exploracion laringea, que
pudiera asemejar al cancer epidermoide, siendo
este su principal diagnéstico diferencial®.

Si bien no existe un tratamiento estandarizado,
la literatura sugiere decidir conducta de acuerdo
a la clinica de cada paciente, pudiendo optar por
un manejo expectante o resolucion quirargica,
siendo esta ultima, el tratamiento de eleccion para
la amiloidosis localizada®'°. El uso de corticoides
intralesional o sistémicos, asi como la radioterapia,
no han mostrado resultados satisfactorios®!!.

Numerosos reportes de caso*'*'® mencionan
la exéresis con laser GO, como técnica de eleccion
debido a la caracteristicas técnicas del procedi-
miento y sus escasas recidivas, sin embargo no
existen revisiones sistematicas ni metaanalisis a
la fecha que corroboren su efectividad con signifi-
cancia estadistica.

Una vez resecada la lesion, es importante reali-
zar un estudio acabado para descartar compromiso
sistémico, lo cual conlleva un empeoramiento del

Tabla 1. Clasificacion de la amiloidosis

kappa o lambda

ATTR Transtiretina

AB2M B2 -microglobulina

AB Precursor proteinico-B

AIAPP Islotes de polipéptidos amiloideos

Tipo Precursor preoteinico fibrilar Sindrome clinico

AA (secundaria) Amiloide A Amiloidosis sistémica reactiva, asociada con
enfermedades inflamatorias crénicas adquiridas
0 hereditarias

AL (primaria) Inmunoglobulina monaclonal Amiloidosis sistémica asociada con mieloma

mdltiple y gammapatia monoclonal. También en las
formas localizadas

Amiloidosis sistémica senil, polineuropatia
amiloidética familiar

Amiloidosis sistémica asociada a falla renal

Enfermedad de Alzheimer

Diabetes mellitus e insulinoma
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pronostico y aumento significativo en la mortalidad
por el compromiso de 6rganos vitales>'".

El sequimiento a largo plazo es fundamental, ya
que las recidivas no son infrecuentes y la enferme-
dad localizada puede progresar lentamente a una
afectacion sistémica3®".

CASO CLiNICO

Paciente de 78 afios, con antecedentes de
hipertension arterial de larga data, diabetes
mellitus tipo 2, glaucoma e hiperplasia prostatica
en tratamiento médico, consulta en servicio de
ORL del Hospital San Camilo por disnea progresiva
asociado a estridor laringeo de 6 meses de
evolucion. El examen fisico otorrinolaringoldgico
no evidencia hallazgos patoldgicos. Se realiza
nasofibroscopia evidenciando una gran masa
a nivel subglético, de implantacion posterior y
caracter submucoso, la cual obstruye el 95% del
lumen (Figura 1).

Se solicita TAC de cuello con contraste eviden-
ciando lesion en region subglética, con densidad
de tejido blando e implantacién posterior, que
no realza al contraste, de 22 x 18 mm, sin otros
hallazgos.

Se decide la realizacion de traqueostomia por
lumen critico de via aérea y toma de biopsia por

laringocopia directa para continuar estudio. Inicial-
mente se informa “proceso inflamatorio crénico
granulomatoso con células gigantes multinuclea-
das en relacion a material eosin6filo amorfo y
algunas calcificaciones distroficas”.

Se decide resecar la lesion via laringoscopia
directa, por medio de instrumental frio (Figura 2),
logrando la exéresis completa, siendo confirmado
por estudio anatomopatoldgico, el diagnéstico de
amiloidosis laringea.

Se realiza control posoperatorio tras 1 semana
de evolucion, evidenciando lumen adecuado en
subglotis y herida en cicatrizacién, por lo cual se
decide decanular.

Posteriormente se deriva a medicina interna
para realizar descarte de compromiso a distancia,
resultando negativos todos los estudios realizados.

Actualmente paciente se encuentra asintomati-
co, sin evidencias de recidiva tras 1 afio de segui-
miento (Figura 3).

DISCUSION

Si bien la amiloidosis es una patologia infrecuente,
especialmente en cabeza y cuello, debe ser
considerada como un diagnéstico diferencial
en un paciente sobre la quinta década de la vida
que consulte por un cuadro larvado de disfonia,

Figura 1. Se observa tumor de aspecto submucoso, hipervascularizado ubicado en region subglética, de insercion posterior

tipo sésil, que obstruye 95% del lumen.
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gua, laringe y arbol traqueobronquial, siendo
la laringe, el sitio mas frecuente de presen-
tacion”'3, correspondiendo aproximadamente
al 1% de todos los tumores laringeos benig-
n033,7,12.

Mediante la exploracion laringea se puede
observar una lesion exofitica, nodular firme,
entre anaranjada-amarillenta a gris. Se debe
ser cuidadoso al interpretar los examenes
imagenoldgicos, ya que una TC puede revelar
un engrosamiento importante de los tejidos
blandos de la laringe con un aumento de la

Figura 2. Via laringoscopia directa se realiza exéresis completa de

lesion, por medio de instrumental frio.

densidad de éstos, sin embargo en una reso-
nancia, la amiloidosis genera la misma imagen
que el masculo esquelético™.

El diagndstico definitivo lo entrega la biop-

sia y estudio anatomopatoldgico con tincion
rojo Congo y microscopia de luz polarizada,
en la cual se observara birrefrigencia color
verde manzana'.

El pronostico suele ser bueno en las
formas localizadas, a diferencia de la forma
sistémica que ha demostrado una tasa de
sobrevida a 5 afios de alrededor del 16%"".
Por lo tanto, es de suma importancia que una
vez confirmado el diagndstico, se realice un
estudio sistémico para evaluar la extension
de la enfermedad a otros posibles ¢rganos
blanco, destacando el estudio cardioldgico,
digestivo, renal y respiratorio. También se

Figura 3. Vision via nasofibroscopia donde se observa subglotis

libre con lumen amplio, sin signos de recidiva tumoral.

disnea, disfagia o estridor, especialmente si es
de sexo masculino, siempre considerando el
descarte de patologia oncoldgica, particularmente
del cancer epidermoide de laringe, debido a su
frecuencia, similitud en su clinica y caracteristicas
macroscopicas que dificultan el diagnostico
diferencial con una amiloidosis laringea*”®',
Sin embargo es importante destacar que en
nuestro caso, la lesion no presentaba el aspecto
caracteristico exofitico o ulcerado del carcinoma
£5€amoso.

La amiloidosis en cabeza y cuello generalmen-
te se presenta en su forma localizada, pudiendo
afectar senos paranasales, nasofaringe, orofaringe,
amigdalas, glandulas salivales, cavidad oral, len-

deben buscar enfermedades sistémicas croni-
cas, como el mieloma mdltiple, macroglobuli-
nemia de Waldestrom, tuberculosis y artritis
reumatoide’.

No existe un tratamiento estandarizado. Se
describe la utilizacion de corticoides, sin embargo
multiples estudios descartan su utilidad'®'3. Con
menor frecuencia se menciona la utilizacion de
radioterapia, como tratamiento exitoso en compro-
miso localizado, siendo controversial su verdadera
utilidad, debido a la escasa evidencia al respecto,
sin establecer las dosis 6ptimas de radiacion, tipo
de energia y técnica apropiada'®.

Hasta ahora, se mantiene la reseccion quirdrgi-
ca mediante laringoscopia directa como tratamien-
to de eleccion'®, mientras otros autores prefieren
una actitud expectante con controles periddicos,
reservando el tratamiento quirdrgico para el com-
promiso significativo de via aérea superior. Si
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bien la literatura menciona una gran variedad de
técnicas, entre ellas reseccion endoscopica, como
también, accesos abiertos via laringofisura; son
mdltiples los estudios que en las dltimas décadas
han postulado la exéresis de la lesion con laser GO,
como la opcion terapéutica mas eficaz a conside-
rar®316-1 mencionando la sencillez del proceso,
escaso dafio a tejidos profundos (penetracion
menor a 1 mm), funcién hemostética de vasos
pequefios (<0,5 mm), disminucién de estadia hos-
pitalaria, de medicacion complementaria requerida
y de recidivas como grandes ventajas por sobre la
reseccion quirdrgica convencional®. Sin embargo,
la escasa disponibilidad de los equipos requeridos
y el alto costo econémico continGia siendo una
limitacion.

En caso de diagnoéstico tardio o rapidamente
progresivo, la traqueostomia, como tratamiento
definitivo, es considerada la Gltima opcion terapéu-
tica, recurriendo a ésta cuando lesiones abarcan
el arbol traqueobronquial de manera oclusiva,
volviéndose irresecables®.

En nuestro caso, debido a que no contamos
con laser, se decidi6 en reunién clinica realizar
exéresis via laringoscopia con instrumental frio,
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