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Resumen

La amiloidosis es una afeccion caracterizada por depositos agregados fibrilares de inmunoglobulinas monoclonales de cadenas ligeras en
organos vitales. Puede ser localizada o generalizada. Se clasifica como primaria 0 secundaria, de acuerdo a si se asocia 0 no a otra afeccion.
En cabezay cuello es una entidad muy rara. La localizacion mas frecuente es en la laringe constituyendo menos del 1% de los tumores
benignos. Se presenta un caso de una paciente de 26 afios, femenina con antecedentes de disnea de un afio de evolucion. Al examen fisico,
con fibrolaringoscopia directa se visualizaron varias lesiones rosaceas de aspecto rugoso que ocupaban toda la subglotis y que histoldgicamente
se correspondio con el diagnostico de amiloidosis. Se realizaron estudios histologicos para detectar la presencia de depositos de proteinas
en otros 6rganos que resultaron negativos y por estudios hematoldgicos se descartaron enfermedades sistémicas, por lo que se confirmd el
diagnostico de amiloidosis primaria localizada de laringe. Palabras clave: amiloidosis, amiloidosis laringea localizada

Abstract

The amilidosis is an affection given by deposits of monoclonal inmunogobulines in vital organs. It could be located or generalized, classification
groups them in primary and secondary if it is associated with other affections. Head and neck are locations. The most frequent is larynx and
represents less then 1% of benign tumors. We present a female of 26 years old with history of one year disnea . In the direct fibrolaringoscopia
we saw various pink tumors of rubbish aspect that occupied the subglotis and histological diagnosis conformed amiloidosis. We made
histological studies in order to confirm deposits of proteins in other organs with negative results, no hematological diseases were found.
Conclusions says the patient has a located primary amiloidosis of larynx. Key words : amiloidosis , located larynx amiloidosis

INTRODUCCION
Laamiloidosisabarcaunaserie de afecciones
englobadas bajo este nombre, caracterizadas por
depdsitosdevariasproteinasfibrilaresinsolublesy
sustanciasproteicasentrelascéulasdediversosteji-
dosy organos, queinterfierenenlafuncion normal de
unorganootgido ™. Sediferenciadel tejido por su
afinidad alatincién con e Rojo Congo.
Enlaactualidad se conocequed amiloideesta
constituido en un 95% por proteinasfibrilaresy un

5% por glucoproteinasy componente P,

Existen 15 formas diferentes de proteinas
amiloides, lasmasfrecuentesson: AA, unaproteina
sintetizadaen €l higado, |aA betadelaEnfermedad
deAlzheimary laAL amiloidedecadenaligera, pro-
ducidapor célulasplasméticas, por o queseplantea
gueenlamayoriadelospacientesexisteagunadte-
racion del sstemainmunitario 239,

L os érganos en gue con mayor frecuenciase
puede encontrar laamiloidosis primariason: € tracto
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intestingl, lengua, piel, pulmon, tiroides, higado, bazo,
rifionesy corazédn; aparece alrededor delasextadé-
cadade lavida, como una masa polipoide, redon-
deada de aproximadamente un centimetro dedia-
metro®©®

La amiloidosis laringea puede manifestarse
como un tumor localizado o unainfiltracion difusa;
lossintomas clinicos dependen del sitio delocaliza
cionenlalaringe: supraglotis, glotisy subglotis, dan-
do como consecuencia: disfagia, disfoniay disefia.
™, Esunaenfermedad muy raraen sulocalizacion
laringea, lazonadelasupraglotisesdonde masfre-
cuenteselocaiza. @9

Laamiloidosisprimaria, como sehamenciona
do aparece en distintos sitios anatémi cos, con mas
frecuenciaen € arbol bronquial enformalocaliza-
da(lO.ll)

PRESENTACION DE CASO
Paciente de 26 anos, femenina, que comenzo
con disneadesde hace un afio por lo cual recibiotra-
tamiento con esteroidesy no logré mejoria, a inte-
rrogatorio no se recogieron antecedentes patol 0gi-
cos personales de enfermedad anterior cronica o
Sgémica
Al examen enlalaringoscopiadirectapor fibra
Opticarealizadase observé untejido rugoso de color
rosaceo, no ulcerado queinfiltrabatodalasubglotis
disminuyendo € espacioventilatorio. (Figl).

PDD Hode

Figl Estenosis subgotica

Selerealizaron biopsiasdelaslesiones por
ponchey € diagndstico andtomo-patol 6gico se co-
rrespondi6 con el deamiloidosislaringea. Posterior-
mente selerealizaron muestras multiples parabiop-
siaen otros 6rganos como: higado, tractointestinal,
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bronquios, médulay lengua; losresultadosfueron
negativos para amiloidosis. Los estudios
hematol 6gicos descartaron lapresenciade enferme-
dadessistémicas.

Al concluir el diagnéstico como amiloidosis
laringeaprimariaserealizo tratamiento con vaporiza:
cion con laser de diodo de lalesion subglotica por
cirugiaendoscopica, Serealizaron tres aplicaciones
cond |aser, conunintervalo detresmesesentredlas
,utilizdndose unapotenciade 8 watts paraunaenergia
total del tratamiento de 7125joules.

A loscuatro afiosde seguimiento la paciente se
mantiene asintomaticay |os estudios complementa-
ri0S se manti enen negativos.

DISCUSION

Sehanrealizado numerosos estudiostendien-

tesadeterminar lacausadelaformacion defibrillas
que constituyen lasustanciaamiloide ¢

Enlaamiloidosisprimaria, unapoblacion decé-

lulas monocl ona es puede producir inmunoglobulinas

de cadenasligeras que pueden ser procesadasenfor-

maanomalaparadar lugar alaformacion amiloide
(1.6)

Laamiloidosisprimariadelaringe se presenta
con mayor frecuenciaen lasextadécadadelaviday
afectaenlamayor partedelospacienteslasupraglotis
(1389 estapacientetiene 26 afiosde edad y laenfer-
medad semanifestd deformainfiltrativaenlasubglotis
y nodeformanodular

Usuamentelaamiloidosislaringeaesprimaria,
ocasionalmente esta reportada en pacientes con
amiloidosssstémica®-

Sereportaenlaliteraturael tratamiento por ci-
rugiaendoscopicaconlaser de CO, enlaamiloidosis
primariade acuerdo a su presentacion y extension,
Wooksy cols reportan un caso tratado por cirugia
endoscopicacon laser de CO2, donde el pacientea
losdosariosy medio despuésdelacirugiano presen-
t6 evidencias de recurrenci g4

Deacuerdo alaextension delalesion sepuede
redizar unalaringofisura®®

En esta paciente, después de cuatro afios de ser
tratada con |aser dediodo por cirugiaendoscopica,
no se hapresentado evidenciaderecurrenciaenlas
consultasde seguimiento redlizadas semestralmente.
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