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Resumen— Antecedentes. La amiloidosis es una enfermedad producida por el depdsito anémalo de material amiloide. Dependiendo
de la distribucién de dicho material se distinguen formas sistémicas o localizadas. Entre las amiloidosis sistémicas se describen diferentes
formas de afectacion pulmonar, que se deben tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de los pacientes con semiologia respiratoria. Caso
Clinico. Presentamos un caso de amiloidosis primaria (AL) localizada traqueobronquial, que plantea el diagndstico diferencial entre EPOC
de dificil control y policondritis recidivante. El diagndstico definitivo de amiloidosis primaria se obtuvo mediante broncoscopia y toma de
biopsias. Se realiz un tratamiento local con crioterpia de la paciente para mejorar la sintomatologia. Se acordé un manejo multidisciplinar
junto con hematologia. Discusion. En los pacientes con diagndstico de EPOC que presentan evolucién térpida a pesar de tratamiento se
debe reevaluar el diagndstico o valorar diagndsticos alternativos. Las amioloidosis pulmonares son una etiologia poco frecuente que cursan
con clinica similar a la de las enfermedades obstructivas de la via aérea y que deben tenerse en consideracién a la hora de realizar un
diagnéstico diferencial. Concretamente, en la amiloidosis traqueobronquial localizada, el tratamiento dependerd de la sintomatologia del
paciente. Rev Med Clin 2020;4(1):45-47
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Abstract—Traqueobronchial Amyloidosis in Patient with Difficult COPD Control

Backgroud. Amyloidosis is a disorder caused by misfolding of autologous protein. Depending on the distribution of amyloid protein, sys-
temic or localized forms are distinguished. Among systemic amyloidosis, there are different forms of pulmonary involvement, which must
be taken into account in the differential diagnosis of patients with respiratory semiology. Case Report. We propose a case of tracheobron-
chial localized primary amyloidosis (AL), which raises the differential diagnosis between difficult COPD control COPD and relapsing
polychondritis. The definitive diagnosis of primary amyloidosis was obtained by bronchoscopy and biopsies. A local treatment was perfor-
med with cryotherapy to improve the symptomatology of the patient. A multidisciplinary management was agreed along with hematology.
Discussion. In patients with COPD diagnosis who have a torpid course despite treatment, the diagnosis must be re-evaluated or alternative
diagnoses considered. Pulmonary amyloidosis is an uncommon etiology that presents clinical signs similar to obstructive airway diseases
and that should be taken into consideration when making a differential diagnosis. Specifically, in localized tracheobronchial amyloidosis,
treatment will depend on the patient’s symptoms. Rev Med Clin 2020;4(1):45-47
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AMILOIDOSIS TRAQUEOBRONQUIAL EN PACIENTE CON EPOC

INTRODUCCION

a amiloidosis es una enfermedad producida por el dep6-
L sito anémalo de material amiloide.! Dependiendo de la
distribucién de dicho material se distinguen formas sistémi-
cas (afectan a mds de un 6rgano) o localizadas (afectan a un
tnico 6rgano). Asimismo, puede existir enfermedad prima-
ria (AL), secundaria o senil. Entre las amiloidosis sistémicas
se describen diferentes formas de afectacién pulmonar: no-
dular, afectacién difusa alveolo-septal y traqueobronquial.”
Presentamos un caso de amiloidosis primaria (AL) localiza-
da traqueobronquial.

CASoO CLINICO

ujer de 64 afios, ex-fumadora desde hacia 1 afio con
M Indice de Exposicién Tabaquica de 11a/p, con ante-
cedentes de mudltiples ingresos en el dltimo afio por infec-
ciones respiratorias y una disnea de base al andar 100 metros
(MRC 3/4). En seguimiento en consultas externas de Neumo-
logia por EPOC con patrén obstructivo moderado y test bron-
codilatador negativo (FEV1 52 %), la paciente ingresa a car-
go de Neumologia con sospecha de exacerbaciéon de EPOC
por aumento de su disnea basal en las dltimas semanas hasta
hacerse de reposo, asociando aumento de tos con expectora-
cién verdosa.

A pesar del tratamiento con antibioterapia, broncodilata-
dores y glucocorticoides sistémicos presenta una evolucién
torpida por lo que se realiza un TC de térax en el que se
objetiva un engrosamiento difuso de la pared traqueal a ex-
cepcion de la porcién posterior membranosa, hallazgo que
se extiende a bronquios principales y segmentarios con cal-
cificaciones en sus paredes, lo que condiciona una estenosis
de la luz traqueobronquial, estos hallazgos se consideraron
sugestivos de una policondritis recidivante.

Valorada por Reumatologia, se inicié tratamiento con ci-
closporina y prednisona a dosis de 60 mg/dia con mejoria
clinica parcial. La paciente reconocia episodios de estridor
coincidentes con diferentes exacerbaciones de su disnea, pe-
ro negaba episodios de inflamacién del cartilago nasal o au-
ricular, artritis, afeccion ocular, hipoacusia o tromboflebitis.
Tampoco tenia historia de enfermedades sistémicas. Se soli-
cité PET-TC que no identificaba focos de hipercaptacion car-
tilaginosos ni en vasos sanguineos sugestivos de enfermedad
inflamatoria. Se realiz6 broncoscopia (Figura 1) que detectd
areas de mucosa engrosada y friable, con aspecto infiltrativo
nodular indeterminado que estenosaba parcialmente la entra-
da a los bronquios del LSD, LSI y LII. Se obtuvieron biop-
sias traqueales y del drbol bronquial izquierdo y se realizé
crioterapia para disminuir la estenosis en la entrada de los
bronquios principales. Se remitieron las muestras a anatomia
patoldégica donde se observé un depdsito masivo de sustan-
cia amiloide tipo AL (kappa). El patrén de fijacién sugeria
depdsito de larga evolucidén compatible con amiloidosis.
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Se complet6 el estudio con la realizacién de un ecocardio-
grama que no mostro alteraciones en el grosor de las paredes
cardiacas, ni en el didmetro o contractibilidad de las mismas.
Tampoco se objetivé derrame pericardico. En el estudio de
proteinas no se detecté componente monoclonal ni alteracién
en las cadenas libres en sangre ni en orina. En el aspirado y
biopsia de médula 6sea no se encontraron células plasmaéti-
cas atipicas y la tincién de rojo Congo fue, también, negativa
para amiloidosis.

Con estos datos se llegd al diagndstico de amiloidosis
traqueobronquial localizada tipo AL. Como tratamiento se
realiz6 crioterapia localizada y por parte de hematologia se
decidié manejo expectante considerando que ante la ausencia
de afectacion sistémica no se beneficiaria de quimioterapia.

DISCUSION

a amiloidosis son enfermedades causadas por agrega-
L cion de proteinas autélogas que se depositan en los te-
jidos en forma de fibrillas.? La afectacion es variable y puede
existir enfermedad primaria, secundaria o senil. Asimismo la
enfermedad puede ser sistémica o localizada en un érgano o
tejido.? En la AL la proteina depositada es una porcién de las
cadenas ligeras de las inmunoglobulinas producidas por una
proliferacion clonal de células plasmaéticas.

Aunque puede afectar a cualquier 6rgano, los mds frecuen-
temente afectados son rifiones (50 %), corazén (40-50 %) y
nervios periféricos (25 %).*

La afectacion del pulmoén es relativamente comun dentro
de las amiloidosis pero raramente sintomética.” Las enferme-
dades pulmonares que son causantes de inflamacién crénica
(por ejemplo bronquiectasias o fibrosis quistica) se han visto
relacionadas con amilodosis AA.? Los depésitos de amiloide
pueden dirigirse directamente al pulmén y al tracto respira-
torio y dar lugar a formas localizadas. Dentro de las formas
de amiloidosis descritas en el pulmén la afectacién traqueo-
bronquial es la mds frecuente.’

La amiloidosis traqueobronquial se presenta como placas
multifocales submucosas que no suele asociar proliferacién
clonal linfoplasmocitaria o mieloma muiltiple. La mayoria de
los casos corresponden a amiloidosis AL siendo el 10% de
las amiloidosis localizadas, en series grandes de pacientes la
progresién a amiloidosis sistémica es rara o inexistente.>¢

La amiloidosis traqueobronquial suele aparecer en la 5% o
6% décadas de la vida sin diferencias en la distribucién por se-
x0s.2 Clinicamente se manifiesta con disnea (secundaria a la
obstruccién bronquial), tos, sibilancias, estridor y en ocasio-
nes hemoptisis.> En las imdgenes de TC se objetiva engro-
samiento de las paredes traqueobronquiales pudiendo exis-
tir calcificaciones de la pared posterior de la triquea. En las
pruebas de funcién respiratoria puede aparecer disminucion
de los flujos aéreos. La broncoscopia mostrara paredes bron-
quiales engrosadas, con depdsitos difusos que estrechan los
bronquios.
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(1) Desde Traquea (2) Entrada LSLS|

{4) Entrada LSD

Fig. 1: Imédgenes broncoscépicas.

Durante el estudio de nuestro caso, se llegé a plantear el
diagnéstico diferencial con la policondritis recidivante (PR),
en concreto por los hallazgos observados en el TC de térax.
La afectacion de la via respiratoria ocurre en alrededor del
50% pacientes con PR, siendo la primera manifestacién de
la enfermedad hasta en un 25 % de los casos y pudiendo oca-
sionar un desenlace mortal. La clinica en la afectacién aislada
de la via aérea es muy similar a la descrita anteriormente en
la amiloidosis traqueobronquial, e incluye disnea, tos seca,
sibilancias, estridor y disfonfa. También puede simular as-
ma o, como en el caso de nuestra paciente, EPOC. En el TC
es muy caracteristico el engrosamiento de la pared anterior
traqueal, respetando la parte posterior mucosa. La broncos-
copia muestra inflamacién, estenosis e incluso colapso de la
via respiratoria, pero el estudio anatomopatolégico marcara
el diagnéstico diferencial.’

Por otro lado, en nuestro caso nos llamaba la atencién el
grado de obstruccion en la espirometria (FEV1 52 %) en una
paciente con una exposicion tabaquica baja (11a/p) asi co-
mo la sintomatologia tan acusada de la paciente con clinica
de broncoespasmo con escasa respuesta a tratamiento bron-
codilatador y corticoideo lo que nos lleva a replantearnos el
diagnéstico previo de EPOC siendo posible que tanto la obs-
truccién bronquial como la sintomatologia puedan deberse a
la propia amiloidosis.

El tratamiento de la amiloidosis depende del tipo de afec-
tacion. Las sistémicas se benefician del trasplante autélogo
de progenitores hematopoyéticos y/o quimioterapia. En ca-
so de afectacién localizada se prefiere el tratamiento local,
siendo posible el uso de radioterapia localizada en algunos
casos.® En amiloidosis traqueobronquial localizada, el trata-
miento dependerd de la sintomatologia del paciente, se em-
plean técnicas endoscépicas con el objetivo de re permeabi-
lizar la via aérea, como el ldser YAG o para la reseccién de
la lesién y la colocacién de protesis.
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