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RESUMEN

La amiloidosis es una enfermedad poco comiin, ca-
racterizada por tener depésitos de agregados fibrilares
de inmunoglobulinas monoclonales de cadenas lige-
ras en 6rganos vitales, puede ser localizada o genera-
lizada, primaria o secundaria. Pueden estar invo-
lucrados miiltiples 6rganos. En cabezay cuello es una
entidad muy rara y casi siempre se presenta en su
forma localizada en el 12 al 90% de los casos, siendo
el sitio mas frecuente de presentacion la laringe. El
presente articulo expone el caso de una paciente
femenina de 62 aiios de edad con historia de disfonia
de un afo de evolucién. La exploracién fisica sélo
mostro lesiones rosaceas de aspecto rugoso en larin-
ge, predominando en petiolo, bandas ventriculares y
comisura anterior. Se le realiz6 microlaringoscopia
directa conreseccion delas lesiones ytoma de biopsia
delas mismas, reportandose el estudio histopatolégico
como amiloidosis laringea. Se descarté amiloidosis
sistémica, va que todos los estudios realizados fueron
negativos. Se presenta una revision de la literatura
sobre los aspectos clinicos, histopatolégicos, diag-
noésticos y terapéuticos de la amiloidosis laringea.
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ABSTRACT

Amyloidosis is an uncommon disease character-
ized by deposits of monoclonal light-chain fibrillar
immunoglobulin aggregates in vital organs. It may
belocalized or generalized, and primary or second-
ary. Various organs may be involved. It is a rare
entity in head and neck and appears in localized
form in 12 to 90% of the cases, the larynx being the
most common. The present study describes the
case of a female patient of 62 years of age with
hoarseness of 1 -year evolution. Physical examina-
tion only revealed pink, rugged lesions in the
larynx, with involvement of false and true vocal
cords, epiglottis and amyloid deposits above the
vocal cords. The patient was treated with conven-
tional direct microlaryngoscopy and biopsies to
resect abnormal structures. The histological diag-
nosis reported laryngeal amyloidosis stained with
Congo red. Systemic amyloidosis was discarded
since all other studies were negative. A review of
the literature on clinical, histopathological, diag-
nostic and therapeutic aspects of laryngeal amyloi-
dosis is presented.

INTRODUCCION
Laamiloidosislaringea (LA), en una enfermedadrara, que
se caracteriza por presentar depésitos de un material
proteinaceo (agregados fibrilares de inmunoglobulinas
monoclonales de cadenas ligeras) en diferentes érganos o
en uno sélo, esto da como resultado una amplia gama de
manifestaciones clinicas®. La AL puede ser localizada o
sistémica, primaria o secundaria, sin embargo la clasifica-
cién mas utilizada es la clinicopatolégica??.

Se ha reportado que el tipo de amiloidosis localizada
ocurre en varios sitios, mas frecuentemente en el tracto
genitourinario, tracto respiratorio y piel®.
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Figura 1. Se aprecian lesiones amarillentas por depédsito de
material amiloide en petiolo, bandas ventriculares y comisura
anterior.

La amiloidosis idiopatica, localizada y limitada a un
6rgano especifico del tracto respiratorio superior es una
entidad muy rara®.

La amiloidosis de cabeza y cuello es rara y casi siempre
se presenta en su forma localizada. En orden descendente
de frecuencia, el involucro de cabeza y cuello incluye la
laringe, trdquea y subglotis, base de lalengua, cavidad oral
y orofaringe, nariz y nasofaringe, amigdalas, antro maxilar
y septum nasal?®.

La AL puede ser de dos tipos: Nodulosa, que es seme-
jante a un tumor, o infiltrar difusamente la submucosa de
la laringe*”. Los cuatro tipos de depdsitos amiloides en la
laringe son: 1) masas amorfas dispersas, 2) paredes vascu-
lares, 3) membranas basales de las glandulas submucosas
v 4) tejido adiposo, como anillos hialinos. Los nédulos
amiloides en la laringe son usualmente encapsulados y
firmes y, aparecen como una masa homogénea de color
amarillo péalido, por debajo de la mucosa intacta. El sinto-
ma de presentacién més comun de la AL es la disfonia,
seguida por estridor, una sensacién de plenitud en la gar-
ganta, tos, disnea y hemoptisis, éstas dos ultimas sobre
todo cuando hay involucro del arbol traqueobronquial®®.

El diagnéstico se realiza por histopatologia. El estandar
de oro para el diagnéstico es la tincién de rojo congo, el
cual produce una birrefringencia verde en luz polarizada,
sin embargo las fibras de colageno y elasticas pueden tam-
bién tefiirse con rojo congo menos apropiadamente de-
coloradas?.

El objetivo del tratamiento de la AL se enfoca sobre téc-
nicas de reseccion de estructuras anormales en la laringe.
Se ha visto que la reseccién con laser es suficiente, sin em-
bargo pueden emplearse técnicas convencionales de resec-
cién de las lesiones bajo microlaringoscopia directa. La
traqueostomia es la Gltima opcién terapéutica y se utiliza
cuando las lesiones abarcan todo el arbol traqueobronquial
en forma oclusiva y éstas son irresecables*?.
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Figura 2. Microfotografia a alto aumento de 40x. Tincién con
hematoxilinay eosina. Se observa una gran cantidad de material
amorfo celular eosindfilo revestido por epitelio escamoso. Este
material se deposita en la membrana basal, paredes capilares y
difusamente en forma intersticial.

Figura 3. Macrofotografia a alto aumento de 40x. Tincién de
rojo congo, vista con luz polarizada en la que se observa
birrefringencia verde brillante en los depésitos de amiloide.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente femenino de 62 anos de edad, origi-
naria y residente del Estado de México. Cuenta con ante-
cedentes de importancia de tener un hijo con linfoma.
Convive con animales de corral, perros y gatos, sin con-
trol sanitario. Inicié su padecimiento hace un afno y me-
dio con disfonia lentamente progresiva, constante, sin lle-
gar en ninguna ocasion a la afonia, sin causar disnea, fie-
bre y/o pérdida de peso. Niega otra sintomatologia aso-
ciada. A la exploracién fisica, como datos positivos pre-
senté amigdalas hipertréficas grado I, asépticas, faringe
granular, sin descarga posterior. En la nasofibrolaringos-
copia se observaron lesiones rosaceas y borde amarillen-
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to de tamano variable que oscilan, de 2 a 4 milimetros de
didmetro, de aspecto rugoso, localizadas en petiolo, ban-
das ventriculares y comisura anterior, abarcando los 2/3
anteriores de cuerda vocal izquierda (Figura 1), cuerdas
vocales con buena movilidad, luz glética adecuada, pre-
sencia de edema generalizado en laringe. Broncoscopia:
Laringe con lesiones previamente descritas, con tonali-
dad amarillentas, subglotis, trAquea, carina principal y &r-
bol bronquial derecho e izquierdo sin alteraciones. Se le
realizaron exdmenes completos: Biometria hematica, qui-
mica sanguinea, pruebas de funcién hepatica, de funcién
renal, uriandlisis, electroforesis de proteinas en orina y
sangre, radiografia de térax, radiografia de craneo y elec-
trocardiograma, siendo todos normales. Se realizé micro-
laringoscopia directa con toma de biopsia reportandose
histopatolégicamente como amiloidosis laringea, por me-
dio de tincién de rojo congo (Figuras 2 y 3).

COMENTARIO

Los depdésitos de amiloide en la AL casi siempre involucran
las cuerdas vocales verdaderas y falsas, los ventriculos de
Morgagniy los aritenoides*®. Usualmente, los depésitos de
amiloide estan localizados por debajo o por encima de las
cuerdas vocales, otras veces llega a involucrar traquea y
bronquios, por lo que deben estudiarse minuciosamente
estos pacientes para descartar la asociaciéon, o que se trate
no sélo de una AL, sino descartar que sea una manifesta-
cién de una amiloidosis sistémica®*°.

La clave del diagnéstico de amiloidosis es una biopsia
positiva, el diagnéstico histopatolégico de amiloidosis del
tracto respiratorio superior puede cominmente estable-
cerse por biopsia tomada por medio de técnicas micro-
laringoscépicas convencionales confirmada por tinciones
especiales, de hematoxilinay eosina, metacrométicamente
con tinciones de metilvioleta o cristal violeta y tioflavina
que produce una intensa fluorescencia verde. No obstante,
las tinciones previamente senaladas, el estandar de oro
para hacer el diagnéstico de amiloidosis es por medio de
la tincién de rojo congo!?.

El tratamiento de la AL se enfoca basicamente a re-
seccién de las lesiones, que son el resultado del depésito
del material amiloide, siendo suficiente la reseccién para el
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tratamiento completo, por medio de técnicas convencio-
nales de microlaringoscopia directa, sin embargo se ha
visto que el laser es suficiente para la reseccién y la
recurrencia es menos usual®.

Por Gltimo, es importante enfatizar que los cirujanos de
cabezay cuello deben entender y reconocer la amiloidosis
sistémica vy distinguirla de una localizada. Familiarizarse
con las pruebas diagnésticas que diferencian entre
amiloidosis sistémica y localizada, es importante debido a
que cada una tiene un prondstico diferente. Lo més
importante es que los pacientes con depdsitos de amiloide
en forma localizada en laringe, pueden tratarse
quirirgicamente en forma satisfactoria.
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