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Disfonia persistente y sindrome constitucional.
Amiloidosis laringea.

Persistent dysphonia and constitutional syndrome.
Laryngeal amyloidosis
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Resumen

Objetivo: describir un caso de amiloidosis laringea que se define como una enfermedad por depésito de
una determinada proteina, cuyo tratamiento si el diagndstico no es precoz, puede ser muy incapacitante.
Método: presentamos el caso de un paciente de 64 afios con disfonia de afios de evolucion, su diagndstico
fue casual, pues la paciente nunca interpreté el cambio de su voz como patolégico.

Resultado: comentd pérdida de peso no cuantificada en los Ultimos meses. Se deriva a ORL que tras larin-
goscopia se aprecia aspecto granuloso en vestibulo laringeo por encima de las bandas ventriculares, sin
aspecto neoplasico, pero que precisa biopsia, y posterior laringuectomia por hemorragia.

Conclusiones: en la amiloidosis es esencial el diagndstico precoz. El tratamiento debe ser individualizado,
por lo que en estos pacientes son fundamentales el tratamiento de soporte y el manejo multidisciplinar,
en especial en pacientes con afectacién renal o cardiaca.

Abstract

Purpose: describe a case of laryngeal amyloidosis that is defined as a disease due to the deposition of a
certain protein, whose treatment if the diagnosis is not early, can be very disabling.

Method: here we present the case of a 64 year old patient with dysphonia of years of evolution, his
diagnosis was casual, because the patient never interpreted the change of his voice as pathological.
Results: commented on unquantified weight loss in recent months. ENT specialist is derived that after
laryngoscopy a granular appearance is seen in the laryngeal vestibule above the ventricular bands,
without neoplastic appearance, but that requires a biopsy, and subsequent laryngectomy due to
hemorrhage.

Conclusions: in early amyloidosis, early diagnosis is essential. The treatment must be individualized, so in
these patients, supportive treatment and multidisciplinary management are fundamental, especially in
patients with renal or cardiac involvement.

Palabras clave: Amiloidosis
laringea, laringectomia, Rojo
Congo.

Keywords: laryngeal
amyloidosis, laryngectomy,
Congo red.

INTRODUCCION

La amiloidosis es un trastorno que se caracteriza por el
depdsito en diferentes sistemas u érganos, y de forma loca-
lizada o sistémica, de un material amorfo de estructura pro-
teica que produce finalmente alteraciones funcionales y ma-
nifestaciones clinicas en el érgano o los drganos afectos (1):
el amiloide. Existen varios subtipos que incluyen amiloidosis

sistémica primaria, amiloidosis sistémica reactiva asociada
con estados inflamatorios crénicos y las formas localizadas o
depdsitos aberrantes de amiloide?. En cabeza y cuello la loca-
lizacion preferente es la laringe, pese a su escasa frecuencia, y
su afectacién suele ser de forma primaria (2-3). Su prevalencia
es masculina (3:1) en un rango de edad entre los 40-60 afios
(4); por tanto, la amiloidosis laringea dada su baja frecuencia
implica un diagndstico tardio en la mayoria de los casos.
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La disfonia como sintoma en Atencidon Primaria (5); es
frecuente en nuestro medio (aproximadamente un 12-18 %
de las consultas), especialmente en determinadas épocas del
afio donde existen sindromes endémicos (cuadros catarrales
virales). La evidencia disponible enfoca al tratamiento local de
los sintomas y si no existe mejoria en al menos tres semanas
derivar al paciente al especialista correspondiente (6).

Este caso clinico pone de manifiesto la necesidad de eva-
luar con mayor profundidad en determinados casos de disfo-
nia en Atencién Primaria; puesto que la paciente sélo consultd
cuando comenzoé a notar pérdida de peso y empeoramiento
de una clinica de larga evoluciéon; nunca antes fue evaluada de
forma profunda por parte de Otorrinolaringologia.

CASO CLiNICO

Mujer de 64 afios de edad sin antecedentes personales
de interés. Fumadora ocasional. Acude a su MAP por disfo-
nia de afios de evolucidon, con empeoramiento en los ulti-
mos meses. Nunca consultd por este motivo, refiriendo que
"mi voz es asi desde siempre". Comenta pérdida de peso no
cuantificada en los ultimos meses. Se deriva a ORL que tras
laringoscopia aprecia aspecto granuloso en vestibulo larin-
geo por encima de las bandas ventriculares, sin aspecto
neoplasico.

En la exploracién fisica sélo destaca una leve acanto-
sis nigricans en cara interna de ambos muslos (glucemias y
Hb1Ac normal). TAC cervical (Figura 1): engrosamiento ho-
mogéneo de regidn supraglotica, en lado izquierdo imagen
aérea bien definida y en el derecho una imagen mas sélida
pero también aérea (probable laringocele bilaretal sobrein-
fectado). Sin adenopatias. En la biopsia laringea se aprecia:
depdsito subepitelial de amiloide (rojo Congo +, Figura 2).
Inmunohistoquimica negativa para amiloide A. Cadenas li-
geras Kappa y Lamda sin restriccion. Estudio de extensién:
negativo.

Figura 1. El TAC cervical muestra un engrosamiento homogéneo de
region supraglotica
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Figura 2. Microfotografia de biopsia laringea tefiida con Rojo
Congo. Se aprecia un depdsito subepitelial de amiloide.

La paciente fue tratada de forma conservadora en primer
término, requiriendo posteriormente laringuectomia urgente por
colapso de la via aérea superior por sangrado no coercible; te-
niendo actualmente una evolucién favorable.

DISCUSION

Como se ha mencionado anteriormente, la amiloidosis la-
ringea es un trastorno poco frecuente; pero que requiere un diag-
néstico precoz, especialmente para establecer la presencia de
progresion de dicha enfermedad o la afectacién a otros érganos,
asi como establecer un diagnéstico diferencial compatible con un
proceso neoplasico.

La etiologia de la amiloidosis laringea es clara; y por lo gene-
ral la disfonia es el sintoma mas caracteristico y el que suele ser
el que marca el inicio (el mas detectado tanto en las consultas de
Atencidn Primaria como de Atencién Hospitalizada) (5); si bien en
casos avanzados con diagnostico tardio el comienzo puede deber-
se a disnea, disfagia o hemoptisis. La confirmacién con nasofibro-
laringoscopia es la prueba complementaria mas rentable; pues
permite la visidén directa asi como la toma de biopsia. En la radio-
logia no convencional se aprecia en tomografia axial computari-
zada (TAC), el amiloide se visualiza como una imagen homogénea
e isodensa que se realza con el contraste endovenoso; asi como
(gadolinio) en la resonancia magnética (RMN) (6).

El diagndstico requiere una exploracion amplia y el analisis
histopatolégico (es el definitivo) de biopsia tefiida con la tincion
de rojo Congo (2); que es positiva con el microscopio de luz pola-
rizada con la presencia de depésitos eosindfilos; el mencionado
depdsito se rodea por lo general de un infiltrado de tipo linfoplas-
mocitico; ya que de él proceden las inmunoglobulinas policlonales
que al acumularse forma el caracteristico depdsito de amiloide.
En el tipo de amiloidosis que aqui se menciona; es la inmunog-
lobulina fibrilar kappa o lambda el precursor fibrilar proteico; de
modo que la amiloidosis laringea es primaria, tipo AL (la mas ca-
racteristica de la forma amiloidosis localizada) (3)-

El manejo de esta patologia es conservador en primer tér-
mino con revision periddica por nasofibroscopia; excepto en los
casos donde la masa laringea provoca cierto grado de obstruccion
de la via o se produce un sangrando intenso. En caso de requerir
tratamiento quirdrgico, el laser con CO, endoscépico, ya que no
evita la perdida de la voz. La radioterapia puede ser una opcion
a explorar, si fracasa el tratamiento con laser (1). Pese a la evo-
lucion favorable existente en la mayoria de los casos; la revision
periddica es obligada, dado que no son raros los casos clinicos en
la literatura de recidivas.
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