Caso Clinico

Amiloidosis
laringea

Laryngeal amyloidosis

La amiloidosis es una enfermedad sistémica que consiste
en depdsitos extracelulares de proteinas fibrilares en
forma de material amorfo y fibrilar, cuya etiologia no se
conoce con precision. En cabeza y cuello la localizacién
preferente es la laringe.

El primer sintoma de la amiloidosis laringea suele ser
disfonia, y después puede aparecer disnea, disfagia o
hemoptisis. El diagnostico se realiza mediante biopsia de
las lesiones con tincién de Rojo Congo.

El tratamiento se reserva a los casos que se produce obs-
truccion de la via aérea, siendo de eleccién la resecciéon
mediante laser CO2.

Presentamos el caso de una paciente con amiloidosis larin-
gea de larga evolucién controlada y tratada en nuestro
servicio y revisamos la literatura.
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Caso Clinico

Presentamos el caso clinico de una paciente de 51
afios, sin antecedentes personales de interés, que nos es
remitida desde Atencién Primaria, para valorar la disfonia
que padece. A lo largo de los afios ha sido controlada por
este motivo en el Servicio de ORL siendo realizadas varias
biopsias laringeas inespecificas por lesiones quisticas y
fibrosas localizadas a lo largo de la faringe y la laringe (pilar
amigdalino, base de lengua, cara lingual de epiglotis y ari-
tenoides) con resultado histoldgico de fibrosis submucosa,
quistes serosos y depositos difusos y nodulares de material
pseudoamiloide. En 2005 acude de nuevo por disfonia sin
otra sintomatologia acompafante. En la fibrolaringoscopia
se constatd la existencia de una tumoraciéon redondeada
lisa de color amarillento en banda ventricular derecha que
ocultaba la cuerda vocal del mismo lado y en aritenoides
derecho otra formacién de caracteristicas similares a la
anterior. Se solicité TAC cervical que fue informado como
lesion supraglética que se realzaba tras la inyeccion de
contraste y que afectaba a repliegue ariepiglético, banda y
CVD (Fig. 1); se llevo a cabo biopsia de las lesiones descritas
dando como resultado anatomopatolégico: mucosa larin-
gea con depdsito de material amiloide en el espacio sub-
mucoso, con positividad al Rojo Congo en el estudio histo-
quimico (Fig. 2) . Se present6 el caso en Sesion Clinica en el
Servicio de ORL decidiendo, dado el tamafio y localizacién
de las lesiones, exéresis de las mismas con laser CO,, y deri-
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SUMMARY

Amyloidosis is a systemic disease that consists in fibrilar
protein deposits extracellular made of abnormal fibrillar
material, which ethiology is unknown. The larynx is the
most common site of amyloid deposition in the head and
neck.

The first symptom of larynx amiloydosis is voice changes,

then dyspnea, dysphagia or haemoptysis can appear.
Amyloidois is diagnosis by biopsy with Congo red stain.

The treatment is save to the cases that appear an air
obstruction , the election treatment is resection by laser
co2.

We present one case of larynx amiloyloidosis with a large
evolution which is controlled and treated in our service
and revise the literature.
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vacién de la paciente al Servicio de Medicina Interna para
descartar una amiloidosis sistémica. Por su parte Medicina
Interna tras estudiar el caso con una serie de pruebas
(analitica sanguinea completa, radiografia de toérax, ECG,
Ecocardiograma, Eco cervical y abdominal, TAC cervico-
toracico-abdominal, Hoja de consulta a S° de Hematologia
para descartar gammapatia monoclonal, biopsia 6ésea con
aspirado medular, inmunofenotipo éseo y examen proteico
en orina) desestimé la afectacion sistémica siendo diagnos-
ticada de amiloidosis localizada. Con este diagnéstico ha
seguido controles en nuestro Servicio de ORL precisando
en una ocasién de nuevo Cirugia Laser CO,, por presentar
en la exploracion una imagen sospechosa en supraglotis.
En esta ocasion solicitamos como estudio complementario
de imagen RNM, objetivando engrosamiento de repliegue
ariepiglotico derecho y banda ventricular del mismo lado
que capta contraste con Gadolinio (Fig. 3). Actualmente la
paciente se encuentra clinicamente bien con menor disfo-
nia y buena calidad de vida.

Discusion

La amiloidosis es una enfermedad sistémica, consiste en
depositos extracelulares de proteinas insolubles y fibrilares,
su etiologia es desconocida'’. Aunque Rokitansky describio
esta lesion en 1842, fue Virchow quien posteriormente
acuno el término de amiloidosis (1853).



Caso Clinico - Macroglosia como manifestacion de amiloidosis en la via aerodigestiva superior

Figura 1: TAC cervical, corte axial, se objetiva la lesién en banda ven-
tricular derecha.

Figura 2: Preparacion histolégica con tincion de Rojo Congo.

Figura 3: RNM, lesion en banda ventricular derecha que capta contras-
te con gadolinio.

Esta enfermedad se puede presentar de forma aislada,
amiloidosis primaria, o asociada a otras enfermedades sisté-
micas, secundaria; pudiendo ser localizada, en un solo 6rga-
no, o generalizada. En cabeza y cuello la localizacién pre-
ferente es la laringe, aunque infrecuente, y su afectacion
suele ser de forma primaria’2. En un 77 % de los casos la
afectacion es multifocal de las vias respiratorias, lo que hace

que al diagnostico sea necesario una exploracion amplia’.
Afecta fundamentalmente a personas entre 40 y 60 afos de
edad, siendo de predominio masculino, 3:1153.

El inicio estd marcado generalmente por una disfonia,
como ocurrié en nuestro caso, y después puede aparecer
disnea, disfagia o hemoptisis. La movilidad laringea puede
estar afectada. La exploracion endoscépica directa precisa
los limites de la lesién y permite la toma de biopsias. En la
tomografia computarizada, el material amiloide, aparece
como una masa homogénea e isodensa y en la resonancia
magnética capta contraste con gadolinio.

Para diagnosticar esta entidad es necesario el estudio
histoldgico del material obtenido por biopsia, detectando-
se depdsitos eosindfilos de un material amorfo que se tifie
de rojo en la tincion de Rojo Congo y muestra birrefringen-
cia verdosa en el estudio con luz polarizada. Este depdsito
suele estar rodeado de un infiltrado linfoplasmocitico res-
ponsable de la sintesis monoclonal de inmunoglobulinas,
cuya acumulacion forma los depdsitos amiloides. En las
amiloidosis laringeas el precursor proteinico fibrilar es la
inmunoglobulina fibilar k o I, siendo una amiloidosis prima-
ria de tipo AL, que es la tipica de las formas localizadas45.

El tratamiento se reserva a los casos que se produce obs-
truccién de la via aérea, siendo también posible la actitud
expectante con controles fibroscépicos periddicos. Es de
eleccién la reseccién mediante laser CO, por via endosco-
pica, preservando las funciones laringeas'4. Las recidivas
no son infrecuentes y justifican una vigilancia prolongada,
pudiendo obligar a multiples intervencionesé.”.
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