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EUMMARY

Amyloidosis disease is rarely
present in head and neck. The
larynx is the human organ
most affected, specially in the
supraglotic Different
presentations of Amyloidosis are
considered between physicians,
like the localization and the
differential diagnosis>®. Finally
the biopsy is the only valid
method to establish the positive
diagnosis. Theamyloid substance
is a fibrilar proteinic material
that deposits in the tissues’
extracellular space, principally

area.

in ones mesoderm derivates®.
The etiology of amyloidosis
remains unknown, and there is
no definitively established link

with smoking, vocal abuse, or

OTORRINOLARINGOLOGIA

AMILOIDOSIS LARINGEA

Ari Kawer Wigoda*
Leandra Madrigal Rodriguez**
Fernando Mata Castro***

recurrent infections. Symptoms
can be presented as dysphonia,
diplophonia, whisper o shortness
of breath>36811,

The most effective treatment
currently available for organ-
limited laryngeal amyloidosis is
microdirect laryngoscopy with
excision®'’,

[[-Aso cLiNIco

Paciente masculino de 87 afios de
edad sordomudo, conocido HTA
en tratamiento con amlodin 5 mg

p.o, DM-2, metformina 500mg
una vez al dia p.o, AAS 100mg
cada dia p.o, arritmia cardiaca con
amiodarona, Losartan: Y4 tableta.
cada dia .Consulto al servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital
Max Peralta por que presentaba
una sintomatologia de sensacion
de masa
disfonia,

faringea, asociando

disnea  progresiva,
disfagia progresiva de 1 mes de
evolucion. En la laringoscopia
indirecta se detecta engrosamiento
en la banda ventricular derecha,

mas edema de cuerdas vocales.
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(Fig. 1) Se decide realizar TAC
Helicoidal de cuello con medio
de contraste, nivel infraorbitario
hasta nivel supraclavicular el cual
determina cambios de naturaleza
inflamatoria discreta sobre

antero maxilar

representacion
derecha. (Fig. 3)
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El  estudio
proyeccion de cuerda vocal falsa,
una lesion de densidad alta que

documentd, en

borra el componente graso del
espacio paralaringeo en el lado
derecho, podria corresponder
a cambios por alteracion de

naturaleza  neoformativa. Se

determina una laringoscopia
directa mas biopsia de banda
ventricular derecha .El diagndstico
anatomopatologico de la lesion
con Rojo Congo es positivo por
amiloidosis, al igual se envia
una muestra a un laboratorio

patologico privado que determinan

Fig. 2. Cambios histopatologicos compatibles con

Amiloidosis Tumoral

Fig. 3. TAC Helicoidal de cuello con medio de contraste

nivel

infraorbitario hasta nivel

supraclavicular

.Lesion de densidad de tejidos blandos que borra
el componente graso del espacio para laringeo en
el lado derecho, podria corresponder a cambios por
alteracion de naturaleza neoformativa

el mismo diagnéstico (Fig. 2).
Posteriormente en cita control el
paciente presenta un cuadro de tos
ocasional no productiva, disnea
ocasional secundaria a lesion
en cuerdas vocales. El paciente
continta con disfagia, por lo cual
serefiere aneumologia. Al examen
fisico se determinan campos
pulmonares con crepitos secos
bilaterales con leve disminucion
del murmullo vesicular bibasal,
se envia radiografia de torax y se
denota cardiomegalia grado 3 a
expensas del ventriculo izquierdo,
aorta elongada. no impresiona

existir lesion pleuropulmonar.
Posteriormente se realiza
valoracion ~ preoperatoria  por

Medicina Internael cual determina



paciente termodindmicamente
estable, ruidos cardiacos
arritmicos no soplos, abdomen
blando, depresible no doloroso,
peristalsis ~ presente,  pulsos
periféricos presentes simétricos,
gonalgia derecha.

Se realizo un US de abdomen y
rifones el cual se documento sin
alteraciones. Los laboratorios
muestran un factor reumatoide
menor de 10, anticuerpo antinucleo
negativo PCR <0.319MG/ DL,
PFR y PFH normales, EGO
normal, tuberculina de Omm.
Hemograma 'y pruebas de
coagulacion sin alteraciones.

Se decide llevar a quirdfano el dia
5-11-08 bajo anestesia general se
le realiza Laringoscopia directa
con la técnica de Kleissaser , mas
tumorectomia con reseccion de
banda ventricular derecha, bajo el
diagnostico preoperatorio Tumor
amiloide laringeo.

Se e cirugia con
instrumentos frios. A la vez se
le tomo una nueva biopsia que
determinaron cambios patoldgicos
consistentes con  amiloidosis
laringea con margen profundo
positivo.

[INTRODUCCION

La amiloidosis es una entidad poco
frecuente en el area de cabeza y
cuello. La laringe es el 6rgano mas
afectado, especialmente la region
supraglotica.*®  La
amiloide estd compuesta por un
material proteinico fibrilar que se

realizd

sustancia
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deposita en el espacio extracelular
de los tejidos, principalmente en
los derivados del mesodermo?®”.
El amiloide es un material amorfo,
eosinoéfilo, que microscoOpicamente
adquiere una coloracién rosada
con la tincion de hematoxilina-
eosina y birrefringencia verde
con tincion de rojo congo''.
Las principales manifestaciones
clinicas estan representadas por
disfonia, disfagia, tos productiva
y disnea, pero con incidencia
diferente; asi tenemos que Pribitkin
et al' sefialan como primera
manifestacion a la ronquera,
en cerca del 90%, mientras que
Vasquez et al® afirma que la disnea
es el sintoma primario y de mayor
frecuencia. Nuestro paciente,
primero disfonia, después disnea
y por ultimo disfagia de manera
progresiva pero estos sintomas
presentaron poco tiempo de
evolucion entre la aparicion de
uno y los otros. A veces no existe
sintomatologia especifical?.
Dentro de la laringe, los sitios de
localizacién mas frecuentes son
los repliegues ventriculares, la
subglotis, los cartilagos cricoides
y aritenoides y la epiglotis’?,
pero puede localizarse en otros
sitios. En nuestro caso se localizo,
basicamente, un engrosamiento en
la banda ventricular derecha, mas
edema de cuerdas vocales.

El término amiloidosis engloba
un grupo de enfermedades de

diverso caracterizadas
por la acumulacion de material
ultraestructuralmente fibrilar
en varios tejidos y en cantidad
suficiente para comprometer las
funciones vitales del 6rgano. Pero,
la primera prueba de amiloidosis
en el area otorrinolaringologica se
la debemos a Burow y Neumann
en el afio 1875, al describir un caso
de afectacion laringea por esta
enfermedad®*°. La amiloidosis
laringea es infrecuente,
reportandose solamente entre 0,2
- 1,5% de los tumores laringeos7.
En vias respiratorias superiores
las localizaciones mas frecuentes
son en la laringe y en la lengua,
ésta ultima afectada en el 17%
de los casos de amiloidosis
Sistémical,10. Esta entidad es
mas frecuente en hombres que
en mujeres en proporcion de
21:410; sin embargo, Pribitkin et
al ! sefiala una proporcion similar,
apareciendo este tumor por lo
regular alrededor de los 48 afios.
Dentro de la laringe, los sitios de
localizacién mas frecuentes son
los repliegues ventriculares, la
subglotis, los cartilagos cricoides
y aritenoides y la epiglotis’,
pero puede localizarse en otros
sitios. En la amiloidosis laringea
presentan un aspecto exofitico

origen,

o granulomatoso que recuerda
al cancer epidermoide, siendo
¢ste el principal diagndstico
diferencial no pudiendo distinguir
ambos procesos sin recurrir a
la toma de biopsia y estudio
anatomopatologico®’?. La



amiloidosis se puede presentar
clinicamente en varias maneras
como son descritas en la
clasificacion de
amiloidosis primaria (localizada
o  generalizada),  secundaria
(localizada o  generalizada),
amiloidosis asociada con mieloma
multiple y amiloidosis hereditaria
o familiar>%® En cuanto al
tratamiento, la  laringoscopia
directa y exéresis de la lesion con
laser CO2 ha sido satisfactorio en
todos los casos.>®’ El abordaje
quirargico de la amiloidosis
laringea es eficaz mediante la
laringoscopia directa y exéresis
con laser de CO2, pues esta
enfermedad a pesar de tener
capacidad infiltrante con Ia
consiguiente alteracion funcional
(disminuciéon de la movilidad de
una cuerda vocal), se comporta
como una tumoracion benigna, y la
recidiva en las formas localizadas
resulta excepcional. Sin embargo,
hay autores que prefieren tomaruna
actitud expectante con controles
fibroscopicos periddicos, dejando
el tratamiento quirdrgico para
situaciones muy concretas®*!°,

[[ZONCLUSIONES

- En la region de cabeza y cuello,
la laringe es el organo donde
mas
la amiloidosis. La mayoria de
las veces la exploracion fisica
(laringoscopia  indirecta) es
indistinguible de un carcinoma de
laringe, siendo éste su principal

Symmers:

frecuentemente asienta
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diferencial2,7.

enfermedad

diagnostico
-Cuando Ia
localizada (estudio de extension
negativo), el tratamiento de
eleccion es quirtrgico. En la
afectacion laringea estd indicada
la realizacion de una laringoscopia
directayextirpaciondelalesioncon
laser de CO2. El riesgo de recidiva
es muy bajo’*!°. - Aunque las
formas localizadas de amiloidosis
en la region de cabeza y cuello
tienen buen pronostico debido a su
accesibilidad quirargica y su baja
tasa de recidivas'”’.

La amiloidosis es una entidad poco
frecuente en el area de cabezay
cuello. La laringe es el organo
mas afectado especialmente es la
region supraglotica.. Se consideran
los diferentes tipos de amiloidosis
a nivel médico, asi como la
localizacion 'y el diagnostico
diferencial®®.,  Finalmente, la
biopsia sigue siendo el unico
método valido para establecer el
diagndstico positivo. La sustancia
amiloide es un material proteinico
fibrilar se deposita en el espacio
extracelular de los tejidos,
principalmente en los derivados
del mesodermo’.

Su etiologia es se desconocida,
y no se ha establecido ningin
factor relacionado,
fumado, abuso vocal o infecciones
recurrentes. Y  sintomatologia,
como, disfonia, disnea
,disfagia>>¢%11 El  tratamiento

esta

como el

mas efectivo es una laringoscopia
microdirecta con excision®'”
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