Caso Clinico

Amiloidosis
localizada en
orofaringe

Localized oropharyngeal amyloidosis

La amiloidosis es el depdsito de proteina amiloide en los
6érganos y tejidos del organismo. Puede ser sistémica o
localizada. La enfermedad localizada en la faringe es rara;
pocos casos han sido descritos en la literatura médica.

Se presenta el caso de un varén con amiloidosis localizada
en orofaringe. El tratamiento fue conservador con contro-
les periédicos, debido a su variante anatémica.
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Introduccion

La amiloidosis es consecuencia de una serie de cambios
en el plegamiento de las proteinas que provoca el depdsito
de fibrillas insolubles de amiloide, principalmente en los
espacios extracelulares de diversos drganos y tejidos.

Dependiendo de la naturaleza bioquimica del precur-
sor amiloidégeno, las fibrillas de amiloide se extienden
hasta casi todos los aparatos y sistemas del organismo o
bien se depositan de manera circunscrita.

Clinicamente, la amiloidosis se clasifica como sistémica
o localizada. Hay tres categorias de amiloidosis sistémica:
primaria o idiopatica, secundaria y familiar. La amiloidosis
primaria se deriva de las cadenas ligeras kappa y lambda
de la inmunoglobulina (AL), y se presenta generalmente en
pacientes con discrasias de células sanguineas. La amiloido-
sis secundaria (AA) es la forma mas frecuente, con depési-
tos de amiloide asociados con enfermedades inflamatorias
crénicas (tuberculosis, osteomielitis, artritis reumatoide,
sindrome de Sjogren, espondilitis anquilosante). La amiloi-
dosis familiar es una forma hereditaria rara'2. La amiloidosis
sistémica refleja la afectacién de multiples érganos, como
el cardiovascular y gastrointestinal, junto con los nédulos
linfaticos, bazo, higado, rifilones y glandulas adrenales3.

La amiloidosis localizada es extremadamente rara.
Tiene una infiltracion en 6rganos aislados y suele presen-
tarse como una masa llamada “amiloidoma”, sin asocia-
cion con una condicién sistémica.

Caso Clinico

Paciente de 62 afios que acude a consulta por parestesias
faringeas desde hace un mes. En la exploracién de la orofa-
ringe hay una tumoracién de aspecto granulomatoso en pilar
posterior amigdalino izquierdo (Fig. 1). En la fibrolaringos-
copia se observa como la lesién es pulsatil en pared lateral
faringea izquierda. Tanto la palpacién cervical como el resto
de la exploracién otorrinolaringoldgica son normales.
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SUMMARY

Amyloidosis is the amyloid deposit in organs and tissues. It
can be systemic or localized. Localized disease in pharynx
is uncommon; few cases have been described in the medi-
cal literature.

We report a case of a patient with amyloidosis in the
oropharynx. The treatment was conservative with perio-
dic inspections, due to his anatomical variant.
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Figura 1: Tumoracion pulsatil en pared lateral izquierda faringea.

La tomografia computarizada (TC) muestra una masa
en pilar amigdalar izquierdo, de 22 por 15 mm. Ademas
destaca como variante anatomica del paciente la presencia
de la arteria carétida interna izquierda, que se encuentra
medializada y protruye en orofaringe, posterior a la lesién
(Fig. 2).

Se toma una biopsia, con resultado anatomopatolégico
de amiloidosis.

El estudio para amiloidosis sistémica, que se compone
de: andlisis de sangre y orina (incluyendo la funcién hepa-
ticay renal, electroforesis e inmunoelectroforesis proteica),
radiografia de torax, ecografia abdominal, electrocardio-
grama y ecocardiograma, descarta enfermedad sistémica.
Se realiza resonancia magnética cardiaca por si hay depo-
sitos de amiloide en el corazén, con resultado anodino. La
biopsia de grasa abdominal es negativa para amiloidosis.
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Figura 2: Amiloidosis localizada en lado izquierdo de orofaringe (flecha
larga). La arteria carétida interna izquierda es prominente y se localiza
posterior al amiloidoma (flecha corta).

Se propone al paciente exéresis de la lesion versus
tratamiento conservador, debido a la proximidad de la
arteria carétida interna al amiloidoma y su prominencia en
orofaringe. Decide no someterse a cirugia.

Tras 14 meses de seguimiento el paciente no presenta
ningun cambio.

Discusion
Aproximadamente el 61% de la amiloidosis localizada
en cabeza y cuello se presenta en forma de una lesién

tumefacta de la laringe, sequida de la orofaringe(23%), la
traquea (9%), y la orbita (4%)2.

Nuestro paciente presenta una tumoracion pulsatil a nivel
de orofaringe. Ademas de ser una localizacién excepcional,
porque la amiloidosis del tracto aerodigestivo superior afec-
ta sobre todo a la laringe; es todavia mas curioso que tenga
una arteria carétida interna protruyendo en orofaringe, justo
detras de la lesion como se observa en la TC, que le transmi-
te la pulsatilidad. Hay escasas publicaciones de amiloidosis
localizada en faringe. En el articulo de Grindle* del afio 2011
comentan que solo 10 casos de amiloidosis en orofaringe
habian sido publicados desde 1933. Tres publicaciones mas
hay sobre esta enfermedad en orofaringe*®.

Una biopsia es necesaria para el diagnostico. En el
examen macroscopico, los érganos infiltrados con amiloi-
de tienen una consistencia firme y gomosa; una aparien-
cia cérea, gris o amarilla es tipica. En la microscopia, los
depositos de amiloide estan focalmente localizados en el
mesénquima de los érganos afectos, con distribucion peri-
vascular. Es patognomoénica la tincién con rojo Congo, y
da una birrefringencia verde manzana con luz polarizada.

Aunque la amiloidosis del tracto aerodigestivo superior
es tipicamente localizada, es prudente hacer un estudio
de enfermedad sistémica. El diagnéstico de amiloidosis
sistémica puede ser alcanzado con biopsia aspirativa de
grasa abdominal o biopsia rectal. La afectaciéon de o6rga-
nos especificos puede también excluirse por exdmenes de
laboratorio o radiolégicos®’. En caso de sospechar una
neoplasia linfoide como el mieloma multiple, es necesario
solicitar electroforesis de proteinas en suero y orina a fin
de determinar la clonalidad y la proteina de Bence-Jones?.

Las opciones de tratamiento de la amiloidosis locali-
zada incluyen: manejo expectante y reseccién quirurgica,
éste Ultimo se reserva para casos sintomaticos. El segui-
miento regular continuado es necesario para descubrir
recurrencia®. Dado que nuestro paciente refiere molestias
faringeas leves y presenta una carétida interna prominen-
te, prefiere no operarse.

La amiloidosis sistémica es una enfermedad seria y
generalmente fatal, en la que el acimulo de fibras de ami-
loide en los tejidos destruye la estructura y funcién normal.
En cambio, la amiloidosis localizada tiene un prondstico
excelented®. No existe ningun documento que sugiera que
la amiloidosis localizada pueda progresar a amiloidosis
sistémica3. No ha habido informes de cambios malignos en
tumores amiloideos’. Sin embargo, la rareza extrema y la
evolucion lenta de esta patologia hacen que sea necesario
una vigilancia obligatoria.

Respecto a la toma de decision del tratamiento tenemos
en cuenta lo que sabemos gracias a la bibliografia publicada
hasta ahora; que la amiloidosis localizada no progresa a
amiloidosis sistémica y que no hay evidencia de que se con-
vierta en maligna. Ademas puede haber riesgo en la cirugia
de lesiéon de la adventicia de la arteria carétida interna o
de infeccién postoperatoria de la misma; y si quitamos el
amiloidoma, la arteria carétida interna queda mas expuesta
y menos protegida en la orofaringe. Por lo que el paciente
prefirio el tratamiento conservador, con controles periédicos.
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