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Traqueopatfa condro~osteopléstica circunscrita
originada en un tumor amiloide

G. Herranz, F. Herndndez y M. Asirdn

RESUMEN

Los tumores amiloides de la trdquea y la traqueopatia condro-osteo-
pldstica son entidades poco frecuentes. lLas relaciones que existen entre
ambas son poco conocidas. La observacién de un caso, cuya historia cli-
nica y hallazgos anatomopatoldgicos se presentan, ha permitido llegar a la
conclusién de que los depédsitos de amiloide pueden, a través del efecto de
fenémenos secundarios (calcificacién, reaccidon inflamatoria con células gi-
gantes, condrificacién y osificacién) ser el substrato sobre el que se cons-
tituya una traqueopatia condro-osteopldstica.

La presencia de un doble carcinoma pulmonar primitivo (uno de tipo

anapldsico y el otro epidermoide) es objeto de un breve comentario.

La menos frecuente de las formas que
puede adoptar la enfermedad amiloide
estd constituida por la aparicién de de-
positos localizados y solitarios a los que
corrientemente se da el nombre de tu-
mores amiloides. Se los ha observado en
la glandula tiroidea, en los huesos, en el
aparato urinario y, con especial predilec-
cion, en las vias respiratorias, aunque la
localizacién por debajo de la laringe pa-
rece ser muy poco frecuente.

Por otra parte, la traqueopatia condro-
osteopldstica debe considerarse también
una afeccién rara. A pesar de que exis-
tan alrededor de dos centenares de ca-

sos publicados, todavia muchos aspectos
relativos a la etiologia y patogenia de
esta enfermedad permanecen oscurcs. El
estudio anatomopatoldgico del caso que
va a presentarse ha permitido establecer
la relacién que ocasionalmente puede exis-
tir entre ambas afecciones. Ademds, en el
mismo enfermo existia un doble carcino-
ma pulmonar primario, aspecto que serd
comentado brevemente.

Caso cLINICO

Historia clinica—J. 1. 1, vardn, de 78 aifios,
ingresé en la Clinica Médica de la Escuela de
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Medicina el 20 de enero de 1960, con un
cuadro de intensa deshidratacién, fuerte dolor
tordcico con tos persistente y abundante ex-
pectoracién. El enfermo contaba que hace
tres afios comenzdé a sentir un dolor en la re-
gién esternal alta, de pequefa intensidad, de
dos o tres dias de duracién y que se se repe-
tia cada dos o tres meses. En los dltimos tres
meses comenzd a experimentar una sensacion
progresiva de pérdida de fuerzas y apetito
acompafiada de dificultad respiratoria al hacer
pequenios esfuerzos a la vez que la tos, que
tenfa desde muchos afios atrds, se hizo mads
persistente y con expectoracién que, en oca-
siones, era hemoptoica.

Aproximadamente un mes antes de su in-
greso la sintomatologia se agudiza de tal ma-
nera que ¢l dolor tordcico le impide descansar,
adoptando el enfermo una actitud de gran de-
presidn, negdndose a ingerir alimentos y li-
quidos, pues la deglucién provoca una tos muy
intensa, constituyéndose asi un cuadro de des-
nutriciéon y deshidratacién muy profundas.

Entre los antecedentes personales cabe des-
tacar el hecho de que el enfermo fumaba desde
su juventud unos 40 cigarrillos al dia. La
anamnesis familiar carece de interés.

La exploracién muestra un enfermo de aspec-
to senil, con un estado de nutricion muy de-
ficiente, lengua seca y signo de pliegue fuer-
temente positivo. Pulso 84 por minuto. Tensién
arterial 135/70. Temperatura 36,9 C.

La talla era de 1,77 m. y el peso de 39,750
kilogramos. La respiracidén era ruda con roncus
y sibilancias en ambos campos pulmonares, de
mayor intensidad en el lado derecho, donde
se aprecia un drea de respiracién soplante en
el campo medio. Nada anormal en la ausculta-
cién cardiaca. El resto de la exploracién estaba
dentro de limites normales.

Los exdamenes de laboratorio dieron los si-
guientes resultados: eritrocitos 3.750.000 por
mmec., hemoglobina 69 9. Leucocitos 15.700
por mmc. con una férmula de 8 cayados, 73
segmentados, 14 linfocitos y 5 monocitos. La
velocidad de sedimentacidn eritrocitaria era de
120 y 126 a la primera y segunda hora. Pro-
teinas del plasma 6,60 gr. por 100 con el si-
guiente reparto electroforético: albimina, 2,67;
globulinas 3,93 (o 0,54, o, 1,31, B, 0,60 y 7
1,48). Cociente alb/glob 0,68. MacLagan 1,5 u.
Kunkel 8 u. La reserva alcalina era de 25,2
mEg/L, cloro 106,2 mEq/L, sodio 154,8 mEq/L,
y potasio 3,9 mEq/L. La urea era de 0,74 gr/L.
El andlisis de la orina no dio datos anormales.

El examen citolégico del esputo revelé la
presencia «de células neopldsicas de rasgos epi-
dermoides. El cultivo del esputo permitié aislar
numerosas colonias de Staphilococus aureus
insensible a los antibidticos con excepcién de
la eritromicina y cloromicetina.

El estudio radioldgico del térax mostrd una

et
=
5
Z
5=
=
z
¢l
<
-4
S
-
U
5
=3
e
2,
»
3
<
&
b
y]
4

desviacién hacia la derecha de la trdquea cuya
pared aparecia con una opacidad a Jos rayos
aumentada y con un engrosamiento al nivel de
la bifurcacién. En el campo pulmonar derecho
se advirtié la presencia de dos nddulos de as-
pecto tumoral situados en el 1ébulo superior e
inferior respectivamente. Estos hallazgos se
observan claramente en los tomogramas (fig. 1).
La reposicién de liquidos por via parenteral
hizo regresar de un modo llamativo la disfa-
gia, por lo que el enfermo comenzé a ali-
mentarse mds regularmente. Sin embargo, la
expectoracién continué siendo purulenta a pe-
sar del tratamiento con antibidticos y el cur-
so clinico fue poco favorable. Los esputos se
hicieron finalmente muy hemorrdgicos con el
tipico aspecto de mermelada de frambuesa. El
enfermo fallecié el 18 de febrero de 1960.

Autopsia.—Los hallazgos de interés es-
taban limitados a los drganos toricicos.
En ambos lados, mds en el derecho que
en el izquierdo, existian adherencias pleu-
rales que se despegaron con facilidad.
Los pulmones presentaban un aspecto en-
fisematoso difuso, de tipo vesicular, que
en algunas zonas, especialmente en los
bordes anteriores, adquirfa un cardcter
francamente ampolloso. El drea cardiaca
aparecia parcialmente cubierta.

El pulmén derecho contenia dos tumo-
res independientes. Uno situado en el 16~
bulo superior, en la cara posterior, in-
mediatamente por debajo de la pleura,
esferoideo, de 3.5 cm. de didmetro, con
cavitacién incipiente en la porcién cen-
tral. La diseccién del drbol bronquial
mostré que asentaba sobre una rama del
bronquio apical. El otro tumor, de 7x
x5x5 cm., ovoideo, se originaba en el
bronquio del segmento basal posterior. El
aspecto macroscopico era muy semejante
en ambos, que aparecfan constituidos por
un tejido blancogrisiceo con pequefios de-
positos de material antracético mas abun-
dante en la zona periférica.

En numerosos bronquios pequefios ha-
bia secrecién de aspecto purulento y eran
frecuentes los pequefios focos bronconeu-
ménicos, sobre todo en la base del pul-
moén izquierdo.

La laringe y los dos tercios superiores
de la trdquea aparecian indemnes. Inme-
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Fig. 1.—Tomogramas del térax a 7y 9 cm. del plano posterior. Pueden observarse en el campo

pulmonar derecho dos sombras redondeadas en. los 1ébulos superior e inferior respectiva-

mente. La trdquea, desviada, muestra una densidad cdlcica con engrosamiento caracteristicos
de la traqueopatia condro-csteopldstica

diatamente por encima de la bifurcacion
traqueal, -en ‘el lado izquierdo, aparecia
una tumoracion sésil, de superficie ligera-
mente lobulada  recubierta por mucosa
normal, de consistencia muy dura y cuyas
dimensiones maximas eran de 2.5 cm. de
longitud, 1,6 cm. de didmetro transversal
y 0,9 cm. de altura sobre el nivel de los
cartilagos traqueales (fig. 2). Estos, en nu-
mero de cinco, estaban firmemente adhe-
ridos entre si y a la tumoracidn. no siendo
posible por ello extender la trdquea lon-
gitudinalmente a su nivel

La dureza de esta tumoracién hizo ne-
cesaria la decalcificacién antes de prac-
ticar su seccién. La - superficie de ésta
mostraba un engrosamiento de la por-
cién situada por dentro de los anillos
cartilaginosos constituido por tejido adi-
posc y un material de ligero color amari-
Ho-grisdceo y levemente transhicido junto

con 4reas de color blancuzco en parte
calcificadas.

En el resto de la trdquea solamente
existia una calcificacién de los cartilagos.
Los ganglios de la bifurcacion y los
laterotraqueales y peribronquiales estaban
engrosados, de color blanquecino, debido
a la invasién metastisica.

El corazén presentaba una auricula de-
recha notablemente dilatada y el ven-
triculo derecho era ligeramente hipertré-
fico. No existian defectos valvulares.

El higado fuera de un aspecto ligera-
mente congestivo, solamente presentaba
unos surcos enfisematosos en su cara dia-
fragmadtica muy profundos. El resto de las
visceras era de aspecto normal y no se
vieron siembras metastdsicas en ningun
punto.

Hallazgos microscépicos.—Los cortes
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Fig. 2—FEl drbol tragueobronquial ha sido
abierto. Obsérvese, ademds del tumor asenta-
do en el bronquio del segmento basal posterior
del pulmén derecho, la presencia de una pro-
minencia polipoidea lobulada inmediatamente
por encima de la bifurcacién traqueal. Los gan-
glios linfdticos de la bifurcacién y paratraqueo-
bronquiales contienen depdsitos metastdsicos.

de la tumoracién traqueal mostraban un
notable engrosamiento de la pared del
érgano con intensa alteracién de la es-
tructura normal debida a la presencia en
la submucosa y en la ldmina fibrocarti-
laginosa de numerosas formaciones de
tejido dseo y cartilaginoso intimamente
entremezcladas con un material eosindfi-
lo homogéneo y abundante cantidad de
tejido adiposo.

El revestimiento epitelial presentaba en
gran extensién un cuadro de hiperplasia
de células basales, aunque en algunas
areas el epitelio estaba ausente o redu-
cido a una sola capa de células. Con toda
probabilidad esta desepitelizacidén ha sido
artificial debido a la palpacién durante
el acto autdpsico.
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La mebrana basal era de grosor irre-
gular. En la tdnica. propia de la mucosa
existia un infiltrado inflamatorio de me-
diana densidad constituido predominante-
mente por células plasmdticas y linfoci-
tos, acompafiadas por algunos histiocitos
y leucocitos eosinéfilos. Una notable pro-
porcién de las células plasmdticas conte-
nia vacuolas de material eosindfilo to-
mando el aspecto de corpuisculos de Rus-
sell (fig. 3). La membrana eldstica limi-
tante aparecia, en los preparados tefi-
dos por la resorcina-fucsina de Weigert,
muy irregularmente desarrollada, faltan-
do en algunos puntos, mientras que en
otros era hiperplasica y desdoblada en
varias capas.

El estrato submucoso estd marcadamen-
te engrosado (fig. 4). No se observan ves-
tigios de las gldndulas de toda la exten-
si6n de la tumoracion. El componente
histolégico predominante es en muchos

Fig. 3.—Infiltracién de la tunica propia de la

mucosa traqueal por células redondas, entre

las que predominan las plasmdticas. muchas de

las cuales aparecen como corpusculos de Rus-
sell (H. E. 250 x)
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Fig. 4—Vista a pequeiio aumento de la lesién traqueal. Se aprecia un fuerte engrosa-
miento de la pared especialmente de la submucosa, constituido por tejido adiposo, cartilago,
formaciones OGseas y depdsitos de amiloide. Los anillos cartilaginosos, junto a fendmenos

degenerativos muestran hiperplasia pericondral vy,
amiloideos que en

soldadura por depdsitos

parte han sufrido

en la microfotografia de la derecha,
un proceso de condro-

osificacién (H. E. 15 X)

campos el tejido adiposo que tiende, en
general, a distribuirse de un modo mds
uniforme en la regién mdas profunda. En-
tre las células adiposas existen pequefios
grupos de células plasmdticas y eosindfi-
los, repartidos de un modo irregular, y
también numerosas masas de material ho-
mogéneo, eosindfilo, en general redondea-
das, de 10 a 100 micras de didmetro, o
formando anillos que envuelven a una
o a unas pocas células adiposas y que
en la tincidn por el Rojo Congo y el
violeta de metilo han mostrado una reac-
cién positiva (fig. 5). Este material ami-
loide ofrecia frecuentemente un aspecto
concéntrico (fig. 6) y aparecia mds di-
fusa y abundantemente depositado en la
proximidad de la ldmina propia de la
mucosa, inmediatamente por debajo de
la membrana eldstica limitante, la cual

habia desaparecido en algunos puntos.
Por ello, en ocasiones se han observado
imagenes de amiloide subepitelial. Sélo
en raras ocasiones se pudo ver el depé-
sito de amiloide en la pared de los peque-
flos vasos, en especial de las vénulas.
Con gran frecuencia el material ami-
loideo mostraba un aspecto atipico, de-
bido a la existencia de fendémenos secun-
darios especialmente de la calcificacion.
Por ello, en la porcién marginal de las
gruesas masas amiloides situadas en la
proximidad de Ia mucosa o de los carti-
lagos tragueales la coloracidn eosinéfila
se entremezclaba con un tinte azulado,
homogéneo o finamente granular que apa-
recia tefiido de negro en las preparaciones
a las que se aplicé el método de von
Kossa. El amiloide asi calcificado era
particularmente frdgil y mostraba en los
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Fig. 5.—Abundantes depésitos de amiloide, en
tono gris fuerte, en todo el espesor de la sub-
mucosa. En el dngulo superior derecho alcan-
zan una situacién subepitelial (Rojo Congo-
hematoxilina, 15 x)

cortes histolégicos un aspecto fragmen-
tado.

No era raro observar la presencia de
células gigantes multinucleadas en con-
tacto con las masas de amiloide calci-
ficado. Las imdgenes son muy suges-
tivas del cardcter fagocitico de estas cé-
fulas, pues estdn alojadas en pequenas
muescas labradas en el amiloide (fig. 7).
Sin embargo, en ningun caso se pudo
apreciar la existencia de material rojo
Congo-positivo en el citoplasma de estas
células gigantes.

Los anillos cartilaginosos traqueales
presentan un grado avanzado de degene-
racién, tanto de tipo asbestiforme como
simple fisuracién y calcificacién. La por-
cién periférica muestra una hiperplasia
pericondral que resulta en la aposicién
concéntrica de cartilago neoformado sin
que, en conjunto, la forma de la superfi-
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cie de corte de los anillos cartilaginosos
se haya modificado. Por fuera del peri-
condrio, y en contacto con él, tanto en
fa superficie interna como en los bordes
faterales, existe un cuadro histoldgico abi-
garrado constituido por una mezcla in-
tima de amiloide, cartilago y tejido éseo
que, de un modo irregular, se extiende en
direccién a la luz del érgano por todo el
espesor de la submucosa.

El cartilago neoformado es de aspecto
variado. Aungue, en general, parece ser
de tipo hialino, el método de Weigert ha
revelado la presencia de fibras eldsticas
en su interior dispuestas nregularmente y
que podrian corresponder a fibras exis-
tentes previamente que han sido englo-
badas en la sustancia intercelular. Esta
aparece infiltrada de sales calcdreas, en
especial en aquellas regiones en que los
condrocitos asumen una morfologia hi-
pertréfica. Finalmente, la existencia. de

Fig. 6.—Entre las células del tejido adiposo

numerosas masas de amiloide de es-
tructura concéntrica (H. E. 250 x)

existen
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material amiloide en intima mezcla con el
cartilago contribuye a aumentar el as-
ecto irregular de este dltimo (fig. 8). En
algunas ocasiones se ha observado de un
modo claro la osificacidn sobre matriz
cartilagincsa que da por resultado la for-
macién de trabéculas dseas (fig. 9).

El hueso neoformado estd muy difusa-
mente extendido. Se le ha visto en con-
tacto con los anillos cartilaginosos, en to-
do el espesor de la submucosa y también
en la ldmina propia de la mucosa re-
cubierto solamente por una delgada capa
de conjuntivo y el epitelio. En general,
aparece en los cortes como finas trabécu-
las ramificadas, como masas ovoideas o
formaciones anulares cuya porcién central
estd ocupada por tejido adiposo que re-
cuerda de cerca la estructura de la mé-

Fig. 7.—Los depdsitos de amiloide aparecen fre-
cuentemente calcificados y fragmentados. En
algunos puntos (centro y parte superior de la
figura) pueden observarse células gigantes mul-

tinucleadas que, aparentemente, ejercen una
actividad fagocitica frente al amiloide (H. E.
250 x)
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Fig. 8.—F1 amiloide en la vecindad de los car-
tilagos traqueales aparece {ntimamente mezcla-
do con cartilago neoformado. El aspecto hete-
rogéneo del amiloide es debido a la diferente in-
tensidad de la infiltracién calcdrea (H. E. 100 x)

dula dsea grasa. Sin embargo. no se han
visto signos de actividad hematopoyética.
La mayor parte de las trabéculas oéseas
presentan una apariencia totalmente desa-
rrollada, rodeadas de un endostio en es-
tado de reposo. Ocasionalmente se apre-
ciaron signos de actividad osteogénica ma-
nifestados por la presencia de osteoblastos
y osteoclastos activos en la superficie de
las trabéculas. En numerosos casos, las
trabéculas eran del todo independientes
del cartilago y de la sustancia amiloide.
pero en otros existia un intimo contacto
entre ellos, observdndose imdgenes suges-
tivas de osificacion endocondral (fig. 9) y
de aposicién de tejido 4seo, aparentemen-
te producido por osificacién desmal, so-
bre depdsitos de material amiloide que
venian asi a constituir la porcién central
de algunas espiculas éseas (fig. 10).

Los cortes de la trdquea por fuera de



Fig. 9.—Transformacién del cartilago en hueso
por un proceso del tipo de la osificacidn en-
docondral. En el interior de la cavidad medu-
lar del hueso meoformado existen células gi-
gantes con actividad condrocldstica. Amiloide

en el angulo superior izquierdo (H. E. 100 x)

la tumoracién descrita mostraban un epi-
telio con hiperplasia de las células basa-
les ampliamente difundida, infiltrados in-
flamatorios de predominio plasmocitario
en la ldmina propia de la mucosa que se
distribufan también en torno de las gldn-
dulas traqueales, las cuales presentaban
grados variables de atrofia. Los anillos
cartilaginosos contenian depésitos calcd-
reos bastante abundantes y en su porcién
periférica se observaba proliferacién con-
céntrica del pericondrio de grado mucho
menor que el presente en los anillos afec-
tados por el tumor.

El tumor situado en el 1ébulo superior
del pulmén derecho era de una estructura
homogénea que correspondia histolégica-
mente a un carcinoma anapldsico de cé-
lulas ovales («oat-cell carcinoma»). En
ningdn punto de las numerosas dreas exa-
minadas mostrd tendencia a diferenciarse

Fig. 10.—Aposicién de hueso directamente so-
bre amiloide calcificado (H. E.

100 x)

11 Aspecto hls‘rologlco del tumor del Ié»
bulo superior del pulmén derecho. Carcinoma
anapldsico de células ovales (H. E. 100 x)




en ningln sentido (fig. 11). El tumor del
I6bulo inferior del pulmén derecho era
un carcinoma epidermoide con notable
tendencia a la cornificacidn (fig. 12).

Los ganglios traqueobronquiales exami-
nados eran asientos de metdstasis que
reproducian la estructura epidermoide del
carcinoma del 1ébulo inferior del pulmén
derecho.

Los demds hallazgos histolégicos son
de menor interés. En el tejido pulmonar,
ademads de las lesiones enfisematosas, exis-
tian pequefios focos bronconeumdnicos re-
cientes, areas de metaplasia epidermoide
en algunos bronquios medianos y, en la
regién vecina a los tumores, focos de
neumonia lipoidea.

El eséfago era asiento de numerosas
dreas redondeadas u ovales de leucopla-
sia, de tamafio oscilante entre 1 y 5 mm.
de didmetro, especialmente frecuentes en
el tercio inferior. En el higado existia una
congestién cronica de grado ligero

%

Fig. 12.—El tumor del 1ébulo inferior del pul-

mon derecho mostraba el aspecto tipico de un

carcinoma epidermoide de elevado grado de
diferenciacion (H. E. 100 x)
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Se puso especial interés en descubrir
la presencia de amiloide en las suprarre-
nales, pulmén, miocardio, bazo, higado y
en otros sectores del drbol traqueobron-
quial pero el resultado fue siempre ne-
gativo.

Discusion

El conjunto de los hallazgos histologi-
cos del tumor tragueal se ha interpreta-
do en el sentido de un tumor amiloide
en el que los fendmenos secundarios han
conducido finalmente a la neoformacién
de cartilago y hueso que, en aparte, le
presta caracteres idénticos a los observa-
dos en la traqueopatia condro-osteoplds-
tica. Sobre la base de los datos morfold-
gicos, nos parece razonable establecer el
siguiente mecanismo histopatogénico:

El depésito de amiloide se ha debido
probablemente a un fendmeno inflamato-
rio crénico en cuyo desarrollo ha tenido
un papel preponderante la infiltracién de
células plasmdticas. El amiloide ha su-
frido un proceso de calcificacién a la vez
que. como material extrafio, provoca una
reaccién inflamatoria que, por una parte,
conduce a una reabsorcién parcial (cé-
lulas gigantes, histiocitos) y, por otra, ori-
gina la aparicién a su alrededor de un
tejido de organizacién de notable capa-
cidad pldstica. Este, bajo influencias lo-
cales de indole probablemente bioquimica
(mucopolisacdridos del amiloide, calcio)
e histogenética (fenémenos inductivos, pe-
ricondrio hiperpldsico). desarrolla una ac-
tividad condro-osteopldstica. La forma-
cidon del hueso se ha realizado tanto por
un proceso de osificacién desmal como
endocondral. El tejido adiposo serfa tam-
bién, al menos en parte, un producto de
la diferenciacién del tejido de organiza-
cién. Por ello, deberia hablarse en reali-
dad de una traqueopatia lipo-condro-os-
teopldstica, pues la presencia del tejido
adiposo es un fendmeno constante en esta
entidad.

Los tumores amiloides de las vias res-
piratorias conmstituyen un hallazgo poco
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frecuente y su incidencia disminuye a
medida que aumenta la distancia a la
laringe. Schottenfeld 21, en 1951, encontrd
solamente 14 casos en la literatura en los
que los depdsitos amiloideos estaban si-
tuados por debajo de la laringe. Holinger,
Johnston y Delgado '# describieron poste-
ricrmente dos casos de tumores amiloides
de la trdquea junto con ofros cinco de
localizacién laringea. Otros casos han si-
do dados a conocer por Dood y Mann ¢,
Howanietz ¥ y por Zaffran y Mussigni-
Montpellier ¥ quienes creen que Su caso
hace el nimero 20 de los publicados has-
ta ahora. Stark y McDonald # han estu-
diado con detalle los caracteres histold-
gicos y, en especial, tintoriales de quince
tumores amiloides de la laringe, trdquea y
bronquios.

La sintomatologia clinica es poco ca-
racteristica y depende casi siempre del
efecto obstructivo de la luz traqueal. El
examen endoscdpico descubre la presen-
cia de una lesién aislada o difusa y la
biopsia permite establecer el diagndstico.
La mayorfa de los casos aparecen en
individuos de mds de 50 afos y parece
existir una mayor predileccién por el sexo
masculino.

Por otra parte, la traqueopatfa condro-
osteopldstica ha sido objeto de trabajos
mds numerosos y la cifra de los casos pu-
blicados sobrepasa los dos centenares.
Ragaini y Piccoli'®, en 1957, publicaron
una amplia y excelente revisién de los di-
ferentes aspectos de la enfermedad y pu-
dieron reunir un total de 187 casos a los
que deben afiadirse otros 18 publicados
desde aqueua fecha 2.4,9,10, 12, 14, 15, 20. 22, 25
vy 27,

Carr y Olsen ® han estudiado las mani-
festaciones clinicas y los problemas diag-
nésticos de la traqueopatia condro esteo-
plastica. En muchos casos la lesidén no
provoca ningun trastorno y es descubier-
ta incidentalmente en la autopsia, en tan-
to que en otros puede, en breve plazo,
crear complicaciones de tal importancia
que puede resultar la muerte. La sintoma-
tologia suele depender también aqui de
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Ia obstruccién mds o menos intensa del
irbol traqueobronquial y de los fend-
menos inflamatorios consiguientes: disnea
gradualmente creciente, tos. expectora-
cién, hemoptisis, fiebre y brotes de neu-
monfa obstructiva. El diagnéstico puede
sospecharse al observar en la radiografia
una pared traqueal de densidad célcica
con engrosamiento e irregularidad de su
superficie. La exploracién endoscdpica
suele mostrar unas vias respiratorias par-
ticularmente rigidas cuya superficie mu-
cosa estd sembrada de formaciones poli-
poides pequefias, que a veces confluyen
en placas mds amplias, recubiertas por
una mucosa aparentemente normal. Llama
la atencién la extraordinaria dureza al
contacto con el broncoscopio que también
dificulta la toma de fragmentos para
biopsia.

Las relaciones que existen entre la de-
posicién de amiloide y la traqueopatia
condro-osteopldstica no han sido formula-
das todavia con claridad. Ragaini y Pic-
colil® citan en su revisién algunos casos
en los que se observé la presencia de
amiloide que aparecia localizada en torno
a las neoformaciones cartilaginosas y
6seas, a los vasos y a las estructuras
glandulares. pero no comentan tal cir-
cunstancia. Uno de los casos de la serie
de Holinger, Johnston y Delgado?? pre-
sentaba un tumor amiloide en la laringe
y una traqueopatia osteopldstica y con-
sideraron ésta dltima como un hallazgo
incidental. Roujeau y Rose? han obser-
vado alteraciones degenerativas del tejido
conjuntivo subepitelial y necrosis fibrinoi-
de del corion como prestadios de la me-
taplasia condroide y dsea de la trdquea,
pero no indican la presencia de amiloide.
De modo andlogo, Hempel y Gliser 10
han visto en sus ocho casos de tragueo-
patia condro-osteopldstica la presencia de
hinchazén hialiana del conectivo subepite-
lial, una localizacién preferida por los
depdsitos amiloideos.

Zaffran y Mussigni-Montpellier 7 halla-
ron en su caso de amiloidosis traqueal
difusa imdgenes incipientes de metapla-
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sia 6sea por lo que creen gue existe una
relacién entre la amiloidosis y la enfer-
medad osificante de la trdquea.

Es llamativo el hecho de que préctica-
mente en todos los casos de amiloidosis
pulmonar aislada se ha descrito la pre-
sencia de calcificacidon del amiloide, célu-
las gigantes multinucleadas, neoformacién
de cartilago y osificacién %.

La condro-osificacién de los depdsitos
amiloideos fuera de los odrganos respi-
ratorios (lengua, estémago, endocardio, su-
prarrenal, tiroides %, hueso?®) se ha ob-
servado también en casos de amiloidosis
primaria o asociada a un mieloma. La
mayor frecuencia de la evolucién condro-
osificante del amiloide pulmonar y del
arbol traquebronquial seria imputable a
factores locales que favorecerian el depé-
sito de calcio, que actuarian también en
la infiltracidén calcdrea, con eventual osi-
ficacién, que ocurre en la curacién de
muchos procesos de dicha localizacién.
Glauser ® senala que el material amiloide
podria ser utilizado para la formacién del
hueso de un modo semejante a la sus-
tancia fundamental cartilaginosa en la
osificacién endocondral. La presencia de
mucopolisacdridos similares en el cartila-
go v en la sustancia amiloide presta apo-
yo a esta opinidn.

Weiss %6 ha llamado la atencién sobre la
dificultad de separar netamente la ami-
loidosis primaria de los tumores amiloi-
des limitados a un 6érgano o sistema, lo
que ocurre también entre las formas pri-
maria vy secundaria de la enfermedad .
En la amiloidosis secundaria la afectacién
de los érganos respiratorios es muy rara,
en tanto que en la forma primaria la mi-
tad de los casos aproximadamente pre-
sentan lesiones pulmonares. El problema
se agrava debido a la coexistencia en ca-
sos de amiloidosis, tanto de tipo prima-
rio como tumoral, de lesiones que pueden
ser causantes de amiloidosis secundaria.
La traqueopatia condro-osteopldstica, se-
gin los datos de Ia revisién de Ragaini
y Piccoli 8, coincidié con otras enferme-
dades pulmonares en el 64 % de los casos
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{(con predominio de la tuberculosis y neo-
plasias). En el 36 % restante con lesiones
extrapulmonares los procesos tumorales
constituian una gran mayorfa.

En nuestro caso, la ausencia de depdsi-
tos amiloides en los demds drganos per-
mite clasificarlo como un ejemplo de ami-
loidosis tumoral, a pesar de la presencia
de dos neoplasias pulmonares. La posi-
bilidad de un mieloma apenas debe ser
considerada, pues no existen datos cli-
nicos, bioquimicos y patoldgicos en su
apoyo. Las alteraciones de las proteinas
plasmadticas pueden interpretarse como de-
pendientes de la hiponutricién y del pro-
cesc tumoral que sufrfa el enfermo.

Otro aspecto que merece ser comentado
es la existencia de un doble carcinoma
pulmonar primitivo. El tema del cédncer
primario multiple del pulmén ha sido es-
tudiado recientemente por Robinson vy
Jackson quienes sefialan la independen-
cia macro y microscépica como criterios
para establecer el diagnéstico de tal enti-
dad. La frecuencia del carcinoma bron-
copulmonar multiple puede estimarse al-
rededor del 2.5 % del total de los carci-
nomas del pulmén 17, cifra que no di-
fiere de la hallada por Epstein y Shaw’
(2.3 %) para la incidencia de neoplasias
malignas primarias multiples de cualquier
localizacién en un total de 50.307 casos
recogidos de Ia literatura.

Recientes estudios de Auerbach! vy
Knudtson 6 acerca de los cambios de Ia
mucosa traqueobronquial en relacién con
el hdbito de fumar, mostraron la presencia
de numerosas 4reas de carcinoma in situ
o de proliferacién metapldsica atipica a
Ias cuales atribuyen una potencialidad
maligna. Ello permite suponer que por
efecto de estimulos cancerigenos sobre la
mucosa respiratoria pueden constituirse
multiples focos neopldsicos del mismo
modo que ocurre en otros drganos que
con mayor frecuencia son asiento de tu-
mores multiples primarios (piel, mama,
colon, ovarios, boca, vejiga urinaria). La
rapidez de la evolucién del carcinoma
broncégeno es probablemente la causa
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de que un segundo tumor en el pulmédn
tenga pocas posibilidades de manifestar-
se 2. Sin embargo, su aparicién ocasional
debe ser tenida siempre en cuenta, ya que
el hallazgo radioldgico de dos sombras
pulmonares sospechosas de malignidad en
un individuo no significa necesariamente
que sean metdstasis de un tumor primi-
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tivo en otro 6rgano, o que una de ellas
sea una metdstasis de un tumor pulmonar
simultdneo o previamente extirpado. Las
consecuencias de la confirmacién de tal
diagnéstico pueden ser de suma impor-
tancia para la conducta terapéutica vy,
probablemente, para la evolucion del en-
fermo.

SUMMARY

Tracheopathia chondro-osteop]astica arising from an amyloid tumor

Amyloid tumors of the trachea and tracheo-
pathia chondro-osteoplastica are both infre-
quent. The relationships between them are
poorly understood. The observation of a case,
whose clinical and pathologic findings are des-
cribed, revealed that amyloid deposition,
through the effect of secondary alterations
(calcification, inflammatory reaction with giant

cells, chondrification and ossification) may be
the substratum upon which a tracheopathia
chondro-osteoplastica can develop.

The coincidental finding of a double pri-
mary cancer of the right lung (anaplastic car-
cinoma, oat cell type, and squamous cell car-
cinome) is also briefly commented.
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