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Introduccion: La amiloidosis es una enfermedad poco frecuente, caracterizada por la
presencia de depdsitos extracelulares de agregados fibrilares de amiloide en 6rganos
vitales, causando cambios estructurales y funcionales del tejido, puede ser primaria
o secundaria, localizada o generalizada. En cabeza y cuello es una entidad muy rara
y casi siempre se presenta en su forma localizada; siendo la laringe, el sitio mas
frecuente de presentacion. Objetivo: Presentar el caso de una paciente femenina de
62 anos con historia de disfonia, en quien se diagnostico amiloidosis en amigdalas y
realizar una breve revision de esta enfermedad. Diserio: Reporte de caso. Materiales
y métodos: Se presenta el caso de una paciente de 62 afios con historia de disfonia,
el examen fisico reveld amigdalas aumentadas de tamafio y dolorosas. Se le realizd
amigdalectomia bilateral. Se diagnosticd amiloidosis en amigdalas mediante estudio
histopatologico con tincion de Rojo Congo e inmunohistoquimica. Resultados: Se
descart6 amiloidosis sistémica, dado que todos los estudios realizados para ésta
resultaron negativos, los niveles séricos de inmunoglobulinas, paraproteinas, estudios
hematologicos y seguimiento clinico hasta la fecha fueron normales, confirmando
el diagnoéstico de amiloidosis localizada en las amigdalas. Conclusiones: Es
importante el estudio histopatoldgico e inmunohistoquimico para la realizacion
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del diagnodstico definitivo de esta patologia. Ademds a todos los pacientes con
diagnostico de amiloidosis localizada en las amigdalas es indispensable realizar
estudios hematoldgicos, deteccion de proteinas y seguimiento de los 6rganos blanco
para descartar compromiso sistémico e impactar tempranamente en el pronostico de
los pacientes con esta enfermedad.

ABSTRACT

Key words:
Amyloidosis, Tonsillar Neoplasms,
Palatine Tonsil.

Introduction: Amyloidosis is a rare disease characterized by the presence of
extracellular deposits of fibrillar aggregates of amyloid in vital organs, causing
tissue structural and functional changes; it may be primary or secondary, localized
or generalized. In head and neck amyloidosis is a rare entity and almost always
occurs in its localized form; being the larynx, the most common site of presentation.
Objective: To describe the case of a 62 years old female patient with a history of
dysphonia, in whom localized amyloidosis in the tonsil was diagnosed and to do a
brief review of the disease. Design: Case report. Materials and methods: The case
of a 62-year woman with history of dysphonia is presented, physical examination
revealed enlarged and painful tonsils. A bilateral tonsillectomy was performed.
Amyloidosis in tonsils was diagnosed by histopathology with Congo Red staining
and immunohistochemistry. Results: Systemic amyloidosis was discarded, since
all studies for this were negative, serum immunoglobulin levels, paraprotein,
hematological and clinical monitoring to date were normal, confirming the
diagnosis of amyloidosis localized in the tonsils. Conclusions: Histopathological
and immunohistochemical study is highly important for diagnosing this pathology.
Additionally, patients who are diagnosed with localized amyloidosis of the tonsils
should be evaluated periodically for hematological studies, protein detection and
tracking of the target organs in order to rule out systemic involvement and to impact
early in the prognosis of patients with this disease.

Introduccion

la laringe y tiroides, sin embargo son extremadamente in-
frecuentes en las amigdalas (1). Reportamos un nuevo caso

El término “amiloidosis” incluye un conjunto de diversas
enfermedades caracterizadas por la presencia de depositos
extracelulares amorfos eosinofilicos de fibrillas de proteinas
que expresan birrefringencia verde manzana bajo luz polari-
zada después de la tincién con Rojo Congo (1).

La clasificacion se basa de acuerdo a la composicion pro-
teica de los depdsitos de amiloide. La Amiloidosis de cadena
ligera “AL” (Amiloidosis primaria), es la forma mas comtn
de amiloidosis sistémica y la tipo ““AA* (Amiloidosis
secundaria) por lo general esta presente en procesos inflama-
torios cronicos (2,3).

Los trastornos primarios pueden ser localizados o sisté-
micos y los secundarios se relacionan con mayor frecuencia
con procesos infecciosos; como la tuberculosis, la lepra y os-
teomielitis o procesos inflamatorios crénicos como la artritis
reumatoide. (4,5).

La mayor parte de los casos de amiloidosis primaria lo-
calizada se han reportado en las vias respiratorias superiores
e inferiores (1). Amiloidomas o depdsitos amiloides simila-
res a tumores localizados, se han observado en una variedad
de ubicaciones en la cabeza y el cuello, principalmente en

de amiloidosis localizada en las amigdalas palatinas para la
revision de las caracteristicas epidemiologicas, clinicas, te-
rapéuticas y prondsticas de esta patologia.

Presentacion del caso

Paciente de sexo femenino de 62 afios, que consultdo por
cuadro clinico de tres meses de evolucion consistente en
disfagia a liquidos, alimentos solidos y disfonia. Al examen
fisico; las amigdalas se encontraron aumentadas de tamafio
y dolorosas a la movilizacion. Por lo cual se decide realizar
una amigdalectomia bilateral por sospecha de amigdalitis
cronica. Las piezas quirtrgicas producto de la cirugia fueron
enviadas a patologia, donde el estudio macroscopico reporto:
amigdalas palatinas de medidas 4 x 3 x 2 c¢m, de superfi-
cies multilobuladas de color blanco grisaceo y consistencias
friables. Al corte las superficies son so6lidas, homogéneas y
blanquecinas. El analisis microscopico reveld un reemplazo
por depositos de material amiloide homogéneo, eosinofilico,
positivo con coloracion de rojo Congo y escaso tejido linfoi-
de residual (Figuras.1-A, B, C). Ademas se realizo estudios
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Figura 1. A-B. Amigala palatina extensamente reemplazada por depdsitos de material amiloide homogéneo, eosinofilico
y amorfo, con escaso tejido linfoide residual. C. Refrigerancia con coloracion de Rojo Congo en la pared del vaso

sanguineo. D. Inmunohistoquimica paraproteina AA Negativa.

con inmunohistoquimica para proteina AA la cual fue ne-
gativa (Figural-D), descartando amiloidosis secundaria. Los
niveles séricos de inmunoglobulinas, paraproteinas, estudios
hematologicos y seguimiento clinico hasta la fecha fueron
normales, confirmando el diagnostico de amiloidosis locali-
zada en las amigdalas.

Discusion

La amiloidosis es un fenomeno idiopatico que se produce
como resultado del aumento de deposito extracelular de
proteinas (amiloides) normalmente solubles en su forma fi-
brilar que conducen a cambios estructurales y funcionales
del tejido (6,7).

La edad de incidencia se encuentra entre 28-78 afios con
una media de 50.89 afios (1). Se han reportado sélo 11 ca-
sos de amiloidosis localizada orofaringea; entre estos casos,
5 incluyeron la presencia de placas amiloides en la amig-
dala y los otros 6 involucran depositos localizados de tipo
tumoral llamado amiloidomas que emanaban de la amigdala
(1,5,6,8,9) container-title”:”European archives of oto-rhino-
laryngology: official journal of the European Federation of
Oto-Rhino-Laryngological Societies (EUFOS.

La amiloidosis puede ser hereditaria o adquirida y los de-
positos pueden ser sistémicos o localizados. La amiloidosis
localizada se asocia generalmente con el tipo de amiloide
“AL”. Este tipo de amiloidosis puede presentarse sola o estar

asociada con trastornos linfoproliferativos, como el mieloma
multiple o macroglobulinemia (6,7). Las que estan asociadas
con el tipo de amiloide “AA” se relacionan como consecuen-
cia de inflamacion cronica, involucrando trastornos como la
artritis reumatoide y los sindromes de fiebre periodica (6,7).
Existen otros componentes del amiloide como son amiloide
P (AP) y proteoglicanos (PGS), sin embargo estos no hacen
parte de la fibrillas de amiloide, la importancia exacta de AP
y PGS aun no se conoce, pero existe evidencia que estos
componentes, son importantes en la patogénesis y en la per-
sistencia de los depositos (10)

La localizacion de la amiloidosis en cabeza y cuello
puede involucrar nariz, senos paranasales, nasofaringe, oro-
faringe, amigdalas, cavidad oral, lengua, laringe y el arbol
traqueobronquial. Siendo la laringe el sitio en el que con ma-
yor frecuencia (4), y de forma extremadamente rara se puede
encontrar depdsitos de amiloide en las amigdalas (6,11).

Los sintomas de la amiloidosis localizadas, son causados
por la presencia fisica, tamafio y ubicacion de los depositos,
en la mayoria de los casos los pacientes estdn asintomaticos
o presentan sintomas leves. En el caso de amiloidosis en las
amigdalas se han reportado sintomas de sensacion de globo
faringeo, disfagia y obstruccion severa de via aérea, secun-
daria al aumento de tamafio de las amigdalas (1).

El diagndstico se realiza en conjunto con los estudios
anatomopatologicos, dado que las proteinas fibrilares re-
velan una apariencia caracteristica cuando se observan en
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el microscopio electronico después de la tincion con Rojo
Congo, la fibrillas muestran birrefringencia verde manzana
cuando se observa bajo la luz polarizada (9).

La reseccion endoscdpica es generalmente la Uinica cirugia
requerida, aunque dependiendo de la gravedad de la amiloi-
dosis el paciente puede requerir hasta una laringectomia por
compromiso severo de la via aérea (11). Su recidiva es usual,
por lo que multiples cirugias pueden ser necesarias (5).

El prondstico es mejor en las formas localizadas, a di-
ferencia de la forma sistémica que ha demostrado una tasa
de sobrevida a 5 afios de alrededor del 16% (6). Por lo tan-
to es indispensable que en especial el otorrinolaringélogo,
cuando se enfrente al diagnodstico de amiloidosis en el trac-
to aerodigestivo, realice estudios para descartar amiloidosis
sistémica, utilizando pruebas para evaluar la funcion de los
posibles organos blanco, como los rifiones, higado, trac-
to respiratorio inferior, tracto digestivo, corazéon y también
buscar enfermedades sistémicas cronicas, como el mieloma
multiple, macroglobulinemia de Waldestrém, la tuberculosis
y la artritis reumatoide (5). Por otro lado otros autores re-
comiendan procedimientos invasivos incluyendo biopsia de
la submucosa gingival, la aspiracion de la grasa abdominal,
biopsia de médula dsea, biopsia rectal como métodos para
excluir la amiloidosis sistémica (11).

Conclusion

Es importante el estudio histopatoldgico e inmunohistoqui-
mico para la realizacion del diagnéstico definitivo de esta
patologia. Ademas a todos los pacientes con diagnoéstico de
amiloidosis localizada en las amigdalas es indispensable
realizar estudios hematoldgicos, deteccion de proteinas y se-
guimiento de los drganos blancos para descartar compromiso
sistémico, dado que el compromiso sistémico de esta patologia
acarrea un mal pronostico y otra perspectiva de tratamiento.
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