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Amiloidosis laríngea: A propósito de un caso

Laryngeal amyloidosis: A case report
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RESUMEN

La amiloidosis es una enfermedad poco frecuente, de etiología desconocida, carac-
terizada por la presencia de depósitos extracelulares de proteínas fibrilares en diversos 
órganos y tejidos, teniendo una amplia gama de manifestaciones clínicas según localiza-
ción y tamaño de los depósitos. En cabeza y cuello, el sitio de presentación más frecuen-
te es la laringe. Suele presentarse con disfonía y/o disnea progresiva, cuyo tratamiento 
definitivo, sin estar estandarizado, suele ser la resección quirúrgica. 

Se presenta a continuación el caso de un paciente de 78 años, con historia de disnea 
en reposo y estridor laríngeo leve de 6 meses de evolución, cuya nasofibroscopía evi-
denció una masa subglótica, determinando lumen crítico de vía aérea superior. Biopsia 
reveló amiloidosis, siendo tratado de manera exitosa con exéresis tumoral vía laringos-
copía directa. 

Palabras clave: Amiloidosis, tumor laríngeo, disfonía, estridor, tinción Rojo Congo, 
láser CO2. 

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, 
CO2 laser.
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INTRODUCCIÓN

La amiloidosis es una enfermedad infrecuente, 
de etiología desconocida, que se caracteriza 
por la presencia de depósitos de proteínas 
fibrilares insolubles (amiloide) en los espacios 
extracelulares de distintos órganos y tejidos, los 
que microscópicamente adquieren una coloración 
rosada con la tinción de hematoxilina-eosina y 
birrefrigencia verde manzana con tinción de Rojo 
Congo, cuando se observa bajo luz polarizada1. 

Según el tipo de precursor proteínico fibrilar, 
existen varios tipos de amiloidosis, cada una aso-
ciada a un síndrome clínico concreto (Tabla 1)2,3.

Puede manifestarse como una enfermedad 
hereditaria o aislada, localizada o generalizada, 
primaria (idiopática) o secundaria a procesos in-
fecciosos tales como tuberculosis, lepra y osteo-
mielitis o procesos inflamatorios crónicos como 
artritis reumatoides, teniendo una amplia gama de 
manifestaciones clínicas según el órgano al que 
afecte y el tamaño de los depósitos4.

En cabeza y cuello es una entidad muy rara. 
Generalmente se manifiesta en su forma localizada 
(12%-90% de los casos)5, siendo la laringe el sitio 
más frecuente de presentación, especialmente la 
región supraglótica2, a nivel de las bandas vesti-
bulares6, correspondiendo aproximadamente al 
1% de todos los tumores laríngeos benignos3,7. 
Su prevalencia es mayor en el sexo masculino, en 

una razón 3:1 y generalmente afecta a mayores de 
50 años7,8.

Suele presentarse con disfonía y/o disnea 
progresiva, menos frecuentemente con disfagia, 
estridor y hemoptisis4,8,13.

El diagnóstico se realiza a partir de un alto 
índice de sospecha, en base a la historia clínica 
y la presencia de una lesión un aspecto exofítico, 
nodular firme, característicamente entre anaranja-
da-amarillenta a gris a la exploración laríngea, que 
pudiera asemejar al cáncer epidermoide, siendo 
este su principal diagnóstico diferencial2,9. 

Si bien no existe un tratamiento estandarizado, 
la literatura sugiere decidir conducta de acuerdo 
a la clínica de cada paciente, pudiendo optar por 
un manejo expectante o resolución quirúrgica, 
siendo esta última, el tratamiento de elección para 
la amiloidosis localizada3,10. El uso de corticoides 
intralesional o sistémicos, así como la radioterapia, 
no han mostrado resultados satisfactorios8,11. 

Numerosos reportes de caso4,14-19 mencionan 
la exéresis con láser CO2 como técnica de elección 
debido a la características técnicas del procedi-
miento y sus escasas recidivas, sin embargo no 
existen revisiones sistemáticas ni metaanálisis a 
la fecha que corroboren su efectividad con signifi-
cancia estadística. 

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

Tabla 1. Clasificación de la amiloidosis

Tipo	 Precursor preoteínico fibrilar	 Síndrome clínico

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

AL (primaria)	 Inmunoglobulina monoclonal	 Amiloidosis sistémica asociada con mieloma
	 kappa o lambda	 múltiple y gammapatía monoclonal. También en las
		  formas localizadas

ATTR	 Transtiretina	 Amiloidosis sistémica senil, polineuropatía
		  amiloidótica familiar

Aß2M	 ß2 -microglobulina	 Amiloidosis sistémica asociada a falla renal

Aß	 Precursor proteínico-ß	 Enfermedad de Alzheimer

AIAPP	 Islotes de polipéptidos amiloideos	 Diabetes mellitus e insulinoma
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pronóstico y aumento significativo en la mortalidad 
por el compromiso de órganos vitales2,11. 

El seguimiento a largo plazo es fundamental, ya 
que las recidivas no son infrecuentes y la enferme-
dad localizada puede progresar lentamente a una 
afectación sistémica3,9,11.

CASO CLÍNICO

Paciente de 78 años, con antecedentes de 
hipertensión arterial de larga data, diabetes 
mellitus tipo 2, glaucoma e hiperplasia prostática 
en tratamiento médico, consulta en servicio de 
ORL del Hospital San Camilo por disnea progresiva 
asociado a estridor laríngeo de 6 meses de 
evolución. El examen físico otorrinolaringológico 
no evidencia hallazgos patológicos. Se realiza 
nasofibroscopía evidenciando una gran masa 
a nivel subglótico, de implantación posterior y 
carácter submucoso, la cual obstruye el 95% del 
lumen (Figura 1).

Se solicita TAC de cuello con contraste eviden-
ciando lesión en región subglótica, con densidad 
de tejido blando e implantación posterior, que 
no realza al contraste, de 22 x 18 mm, sin otros 
hallazgos.

Se decide la realización de traqueostomía por 
lumen crítico de vía aérea y toma de biopsia por 

laringocopía directa para continuar estudio. Inicial-
mente se informa “proceso inflamatorio crónico 
granulomatoso con células gigantes multinuclea-
das en relación a material eosinófilo amorfo y 
algunas calcificaciones distróficas”. 

Se decide resecar la lesión vía laringoscopía 
directa, por medio de instrumental frío (Figura 2), 
logrando la exéresis completa, siendo confirmado 
por estudio anatomopatológico, el diagnóstico de 
amiloidosis laríngea. 

Se realiza control posoperatorio tras 1 semana 
de evolución, evidenciando lumen adecuado en 
subglotis y herida en cicatrización, 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 asintomáti-
co, sin evidencias de recidiva tras 1 año de segui-
miento (Figura 3). 

DISCUSIÓN

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

Figura 1. Se observa tumor de aspecto submucoso, hipervascularizado ubicado en región subglótica, de inserción posterior 
tipo sésil, que obstruye 95% del lumen. 
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disnea, disfagia o estridor, especialmente si es 
de sexo masculino, siempre considerando el 
descarte de patología oncológica, particularmente 
del cáncer epidermoide de laringe, debido a su 
frecuencia, similitud en su clínica y características 
macroscópicas que dificultan el diagnóstico 
diferencial con una amiloidosis laríngea4,7,9,13. 
Sin embargo es importante destacar que en 
nuestro caso, la lesión no presentaba el aspecto 
característico exofítico o ulcerado del carcinoma 
escamoso.

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

gua, laringe y árbol traqueobronquial, siendo 
la laringe, el sitio más frecuente de presen-
tación7,13, correspondiendo aproximadamente 
al 1% de todos los tumores laríngeos benig-
nos3,7,12. 

Mediante la exploración laríngea se puede 
observar una lesión exofítica, nodular firme, 
entre anaranjada-amarillenta a gris. Se debe 
ser cuidadoso al interpretar los exámenes 
imagenológicos, ya que una TC puede revelar 
un engrosamiento importante de los tejidos 
blandos de la laringe con un aumento de la 
densidad de éstos, sin embargo en una reso-
nancia, la amiloidosis genera la misma imagen 
que el músculo esquelético13. 

El diagnóstico definitivo lo entrega la biop-
sia y estudio anatomopatológico con tinción 
rojo Congo y microscopía de luz polarizada, 
en la cual se observará birrefrigencia color 
verde manzana1.

El pronóstico suele ser bueno en las 
formas localizadas, a diferencia de la forma 
sistémica que ha demostrado una tasa de 
sobrevida a 5 años de alrededor del 16%14. 
Por lo tanto, es de suma importancia que una 
vez confirmado el diagnóstico, se realice un 
estudio sistémico para evaluar la extensión 
de la enfermedad a otros posibles órganos 
blanco, destacando el estudio cardiológico, 
digestivo, renal y respiratorio. También se 
deben buscar enfermedades sistémicas cróni-
cas, como el mieloma múltiple, macroglobuli-
nemia de Waldeström, tuberculosis y artritis 
reumatoide1. 

Figura 2. Vía laringoscopía directa se realiza exéresis completa de 
lesión, por medio de instrumental frío.

Figura 3. Visión vía nasofibroscopía donde se observa subglotis 
libre con lumen amplio, sin signos de recidiva tumoral.

No existe un tratamiento estandarizado. Se 
describe la utilización de corticoides, sin embargo 
múltiples estudios descartan su utilidad10,13. Con 
menor frecuencia se menciona la utilización 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 óptimas de radiación, tipo 
de energía y técnica apropiada15. 

Hasta ahora, se mantiene la resección quirúrgi-
ca mediante laringoscopía directa como tratamien-
to de elección16, mientras otros autores prefieren 
una actitud expectante con controles periódicos, 
reservando el tratamiento quirúrgico para el com-
promiso significativo de vía aérea superior. Si 
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bien la literatura menciona una gran variedad de 
técnicas, entre ellas resección endoscópica, como 
también, accesos abiertos vía laringofisura; son 
múltiples los estudios que en las últimas décadas 
han postulado la exéresis de la lesión con láser CO2 
como la opción terapéutica más eficaz a conside-
rar6,13,16-19, mencionando la sencillez del proceso, 
escaso daño a tejidos profundos (penetración 
menor a 1 mm), función hemostática de vasos 
pequeños (<0,5 mm), disminución de estadía hos-
pitalaria, de medicación complementaria requerida 
y de recidivas como grandes ventajas por sobre la 
resección quirúrgica convencional5. Sin embargo, 
la escasa disponibilidad de los equipos requeridos 
y el alto costo económico continúa siendo una 
limitación. 

En caso de diagnóstico tardío o rápidamente 
progresivo, la traqueostomía, como tratamiento 
definitivo, es considerada la última opción terapéu-
tica, recurriendo a ésta cuando lesiones abarcan 
el árbol traqueobronquial de manera oclusiva, 
volviéndose irresecables20. 

En nuestro caso, debido a que no contamos 
con láser, se decidió en reunión clínica realizar 
exéresis vía laringoscopía con instrumental frío, 

lo cual técnicamente no mostró gran dificultad, 
la recuperación del paciente fue óptima, siendo 
decanulado prontamente y luego de un año de se-
guimiento el paciente se encuentra completamente 
asintomático.

CONCLUSIÓN

A pesar de ser una patología infrecuente, la 
amiloidosis laríngea debe ser considerada dentro 
de los diagnósticos diferenciales frente a signología 
obstructiva de vía aérea superior. 

Una vez realizado el diagnóstico se debe reali-
zar pruebas de laboratorio e imagenológicas para 
descartar compromiso a distancia, lo cual afecta 
significativamente el pronóstico de la patología. 

Se requieren mayores estudios para estable-
cer un tratamiento de elección, siendo hasta el 
momento la resección quirúrgica la única opción 
con efectividad demostrada, con bajas tasas de 
recidiva. Múltiples reportes en las últimas dé-
cadas mencionan la exéresis de la lesión con 
láser CO2 como una técnica sencilla y efectiva a 
considerar.
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