CASOS CLINICOS

Traqueobroncopatia osteocondroplastica: reporte
de dos casos y revision de la literatura

PATRICIO RIOSECO S.*, DANIELA YEVENES A ** y JOSE SCHALPER P.***

Tracheobronchopathia osteochondroplastica: presentation of two cases

Tracheobronchopathia osteochondroplastica is a rare disease characterized by oteocartilagenous
tissue bulking from the submucous layer into the lumen of large airways. \We present two patients whose
etiologic study for unrelated reasons rendered characteristic findings of this pathology. The literature
about this disease is reviewed.
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Resumen

La traqueobroncopatia osteocondropléstica es una enfermedad poco frecuente, caracterizada por
la proliferacion de tejido 6seo y cartilaginoso en la submucosa de las vias aéreas mayores. Presenta-
mos dos casos de pacientes en cuyo estudio por distintos motivos etiolégicos se encontraron lesiones
compatibles con esta patologia, y se revisa el tema.

Palabras clave: Traqueobroncopatia osteocondroplastica, nédulos traqueales, hemoptisis.

Introduccion

Caso 1

La traqueobroncopatia osteocondroplasti-
ca (TOCP) es una enfermedad benigna, poco
frecuente, caracterizada por la formacion de
nodulos de color blanco o blanco amarillentos
de tejido dseo y cartilaginoso en la submucosa
de la trdquea y ocasionalmente de los bronquios
principales, respetando siempre la pared mem-
branosa posterior. La incidencia real no se conoce
ya que a menudo es asintomatica o los sintomas
son inespecificos. Constituye habitualmente un
hallazgo en los estudios de imagenes o endos-
copicos que se realizan por otras patologias o0 en
autopsias.

Presentamos dos casos de pacientes portadoras
de TOCP que ilustran las caracteristicas bron-
coscopicas, imagenologicas e histologicas del
cuadro. Una de ellas presenta alteraciones funcio-
nales y clinica, con diagndstico realizado 19 afios
antes durante el estudio de una hemoptisis; y la
segunda, como hallazgo incidental en el estudio
de un mesotelioma pleural.

Mujer de 69 afios, con antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2, reflujo gastroesofagico, colelitia-
sis, glaucoma, Ulcera gastrica tratada, tuberculo-
sis pulmonar dudosa a los 22 afios y limitacion
cronica del flujo aéreo secundaria (LCFA). In-
gresO por urgencias por neumonia izquierda de
evolucion térpida; se hospitalizé con diagnostico
de insuficiencia respiratoria global y LCFA sobre-
infectada, requiriendo manejo con ventilacion no
invasiva. Entre sus antecedentes, destacaba que
en 1992, a causa de un episodio de hemoptisis fue
estudiada con fibrobroncoscopia que describia le-
siones nodulares de paredes anteriores y laterales
que comprometian hasta bronquios lobares, con
biopsia confirmatoria de TOCP. La evolucién pos-
terior fue torpida, con infecciones recurrentes de
vias aéreas. La evaluacion otorrinolaringoldgica
demostro rinitis atrofica y ocena. Funcionalmente
presentaba una limitacion obstructiva del flujo
aéreo, sin variacion significativa de los volimenes
durante sus afios de evolucion.
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Durante su hospitalizacion la curva flujo/vo-
lumen (Figura 1) fue sugerente de obstruccién
fija de via aérea central. La tomografia de senos
paranasales mostré6 imagen compatible con ri-
nitis crénica atrdfica (Figura 2). La tomografia
computada evidenci6 calcificaciones desde la
submucosa de traquea, bronquios fuente y loba-
res, con deformacion importante, respetando la
pared posterior (Figura 3). La videobroncosco-

pia mostré traquea estrecha, infiltrada por tejido
osteocartilaginoso que disminuye su lumen,
carina con mdultiples zonas de osificacion y
arbol bronquial con osificacion de sus paredes
anterior y laterales hasta los ramos subsegmen-
tarios (Figura 4). La biopsia informé presencia
de tejido cartilaginoso y 6seo en la submucosa,
con indemnidad de la mucosa, consistente con
TOCP (Figura 5).
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Figura 1. Curva flujo/volumen sugiere obstruccion fija de via aérea central. Hay una marcada limitacion inspiratoria y
espiratoria tanto en condiciones basales (-m-) como post-broncodilatador (-a-), con formacion de una meseta.

Figura 2. Tomografia axial computarizada de senos pa-
ranasales muestra rinitis cronica atrofica.
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Figura 3. La tomografia de trax muestra calcificaciones
desde la submucosa de traquea, bronquios fuente y lo-
bares, con deformacion importante, respetando la pared
posterior (flecha).
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Figura 4. Videobroncoscopia. (A) Se
observan nédulos osteocartilaginosos
a nivel traqueal respetando pared
posterior. (B) Se observa presencia de
lesiones hasta ramos subsegmentarios.

6seo en la submucosa. (B) En corte a 400X se observa presencia de médula 6sea y tejido cartilaginoso en maduracion.

Caso 2

Mujer de 69 afios, con antecedentes de hipo-
tiroidismo, colecistectomia, apendicectomia e
infecciones urinarias repetidas asociadas a litia-
sis renal. Consult6 en servicio de urgencias por
cuadro de dolor dorsal y de hombro izquierdo,
asociado a baja de peso (alrededor de 6 kilogra-
mos en los Gltimos 4 meses). Se pesquisé cuadro
clinico y radiolégico compatible con neumonia
basal izquierda, por lo que fue hospitalizada.
Completado el tratamiento antibiético, fue dada
de alta, con control en policlinico de reumatolo-
gia por mantener molestias en hombro izquierdo.

En su control reumatol6gico, nueva radiografia
de torax evidencid derrame encapsulado en base
pulmonar izquierda, de caracteristicas sospecho-
sas de neoplasia, por lo que se hospitalizd. La
tomografia de torax (Figura 6) demostrd engrosa-
miento protruyente calcificado de la pared lateral
de la traquea y engrosamiento pleural izquierdo,
de aspecto neoplasico sugerente de mesotelioma.
La biopsia de Cope fue negativa para células
neoplésicas, y la videobroncoscopia (Figura 7)

Rev Chil Enf Respir 2012; 28: 143-149

evidencio traquea recta sembrada por mamelones
blanquecinos duros, desde tercio superior hasta
la carina. La histologia demostr6 osificacion de
la mucosa bronquial consistente con TOCP. La
paciente fallecié antes de completar el estudio
etioldgico de su patologia pleural.

Discusién

La TOCP constituye una entidad benigna que
afecta las vias aéreas mayores, cuya progresion
en el tiempo es muy lenta, pero que puede evo-
lucionar desde un estado asintomatico, hasta una
enfermedad devastadora, causante de invalidez
respiratoria secundaria a la obstruccién mecani-
ca severa de la via aérea central® o infectarse y
causar falla respiratoria grave como en el primer
caso.

Hasta la fecha se han comunicado alrededor
de 400 casos, es probable que la cantidad de
pacientes afectados sea mucho mayor ya que
es una condicion que se diagnostica de manera
incidental en razén de intubacidn endotraqueal,
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Figura 6. Imégenes de tomografia de torax evidencian
engrosamiento protruyente calcificado de la pared lateral
de la traquea (flecha negra) y engrosamiento pleural iz-
quierdo (flecha blanca).

examenes de imagenes o endoscopicos realizados
por patologias no relacionadas, o en relacion a
complicaciones, como infecciones repetidas o
hemoptisis®®. Su prevalencia e incidencia real
es infrecuente y los datos varian entre diferentes
autores; asi por ejemplo, en estudios de autop-
sia la incidencia fluctda entre 1/400 a 3/1.000
mientras que en broncoscopias ésta varia entre
1/125 a 1/6.000. Un autor ha comunicado una
incidencia de 2 a 7 casos por 1.000 pacientes
haciendo un calculo sencillo a partir de hallazgos
de autopsia en un centro y de hallazgos endoscé-
picos en otros dos centros reuniendo un total de
14 casos en 3.130 individuos*. Nosotros en 3.420
broncoscopias, hemos encontrado 2 casos con las
caracteristicas clasicas de la TOCP confirmados
con histologia. La patogenia tampoco esta bien
dilucidada, pero se reportan casos familiares, por
lo que es posible que exista cierta predisposicion
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Figura 7. Videobroncoscopia: “Jardin de rocas” o “ado-
quinado” en paredes anterior y lateral de la traguea.

genética®; se asocia frecuentemente a inflamacion
cronica infecciosa (Mycobacterium avium intra-
cellulare, Kebsiella ozena) o quimica de las vias
aéreas superiores e inferiores (exposicion a silice,
reflujo gastroesofagico)®’” aunque no se puede
aseverar si la asociacion es causa o consecuencia;
con respecto a esto Ultimo, se ha reportado una
alteracion severa del clearance mucociliar en pa-
cientes portadores de TOCP, la cual influye nega-
tivamente en la efectividad de los mecanismos de
defensa inespecificos del &rbol traqueobronquial,
hecho que los hace susceptibles a infecciones
respiratorias repetidas®. Nuestra primera pacien-
te sufria de infecciones respiratorias reiteradas,
siendo portadora de una rinitis atréfica con ocena
y reflujo gastroesofagico.

Se le relaciona también con alteraciones
metabdlicas (amiloidosis), procesos degenerati-
vos 0 metaplasia y posterior transformacion en
cartilago y osificacion del tejido elastico. Se ha
comunicado asociacion con linfoma de Hodgkin
y no Hodgkin y cancer epidermoide del pulmon;
cancer de tiroides y de mama, pero no hemos
encontrado reportes de mesotelioma coincidien-
do con el hallazgo de TOCP como en nuestro
segundo caso.

Existe evidencia histolégica que apoya la
accion sinérgica de la proteina morfogenética
de hueso 2 (BMP-2) con el factor transformador
de crecimiento Betal (TGFB1) en la formacion
de los nédulos 6seos y/o cartilaginosos, caracte-
risticos de la entidad en la submucosa traqueal.
La BMP-2 es un miembro de la superfamilia
de genes que expresan el TGF-B1 que induce la
neoformacién de hueso y cartilago traqueal. En
material de autopsia de pacientes portadores de
TOCP se encontrd inmunorreactividad positiva
para BMP-2 en las células mesenquimales y en
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los condroblastos que rodeaban los nédulos de la
submucosa traqueal y para TGF-f1 en los con-
drocitos y osteocitos de dichos nddulos®.

La enfermedad afecta a ambos sexos, habiendo
una ligera predominancia en varones, con una
relacion 1:3 mujer/hombre. La mayoria de los
casos descritos se diagnostican alrededor de los
50 afios pero se ha encontrado también en nifios
de hasta 6 afios de edad®®!. Es probable que las
alteraciones anatémicas comiencen a edades mas
tempranas, siendo el cuadro asintomatico y por
lo tanto subdiagnosticado durante muchos afios.
No existe una sintomatologia especifica pero al
momento del diagndstico, cerca del 88% de los
pacientes presentan tos crénica que no cede a la
terapia habitual, disnea de esfuerzos medianos
gue puede no ser progresiva y que se relaciona
con infecciones repetidas de las vias aérea, pero
que no cede al tratamiento; hemoptisis en general
de pequefia magnitud y estridor, cuando se pro-
duce deformidad importante u obstruccion severa
de la trdquea por los nédulos que protruyen hacia
el lumen. Frecuentemente se le confunde y trata
como asma refractaria'>®*. La funcion respira-
toria, cuando se compromete, revela un patrén
restrictivo en la espirometria 0 una alteracion
obstructiva fija de via aérea central en la curva
flujo/volumen?®>1® como encontramos en el primer
caso. La evolucion en el tiempo es benigna, pero
en ocasiones progresa hasta causar falla respira-
toria several’.

La imagenologia y la endoscopia son diag-
nosticas. La radiografia simple de térax muestra
alteraciones inespecificas, pero la tomografia
computada puede mostrar imagenes nodulares
calcificadas que protruyen desde la submucosa
traqueal o bronquial hacia el lumen, siempre, res-
petando la pared membranosa o un aplastamiento
lateral de las paredes traqueales conformando una
imagen en hoja de sable®®. Util es la broncoscopia
virtual a partir de imagenes de tomografia com-
putada, cuyos hallazgos se corresponden bien con
la broncoscopia tradicional, sin ser invasiva®®.

Endoscopicamente hay multiples nddulos sub-
mucosos de aspecto blanquecino habitualmente
localizados en el tercio inferior de la traquea y
en bronquios principales, menos frecuente en la
region subglética y en bronquios lobares, com-
prometiendo exclusivamente las paredes laterales
y anterior, hallazgo importante que sirve para
diferenciar el cuadro de otras patologias como
amiloidosis, metastasis endobronquiales o infec-
ciones que no respetan la pared posterior. Los né-
dulos descritos en ocasiones coalescen llegando a
formar cimulos que se describen como “jardin de
rocas”. Dichas lesiones pueden obstruir gran parte
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del lumen de la via aérea comprometida haciendo
dificil el paso hacia distal del broncoscopio. Al
tacto con la pinza son duras y por lo mismo es di-
ficil obtener material adecuado de tejido para exa-
men histoldgico®. En el primer caso se observo
compromiso desde el tercio medio de la traquea
hasta ramos subsegmentarios, lo que constituye
una excepcion y lo hace diferente a los casos co-
municados en la literatura a que tuvimos acceso.
En esta paciente, un primer examen endoscopico
realizado 19 afios antes mostraba compromiso
avanzado, pero s6lo hasta bronquios lobares, de
modo que es probable que en el tiempo las le-
siones se extiendan lentamente en sentido distal
hasta comprometer el resto de la via aérea de con-
duccion. En la literatura internacional hay pocos
€asos con un seguimiento tan largo, de modo que
es nuestra impresion que este caso ilustra bien la
evolucion natural de la enfermedad.

Histoldgicamente hay proliferacion de carti-
lago con depdsitos de calcio en la submucosa y
formacién de tejido 6seo. La mucosa que cubre
las lesiones no muestra alteraciones y su epitelio
es normal, tal como se observa en la Figura 5-A
de nuestro primer caso. Ocasionalmente, puede
haber fragmentos de tejido adiposo con focos de
médula 6sea con hematopoyesis activa??, En la
Figura 5-B se observa tejido osteocartilaginoso
en transicion hacia la maduracion, con actividad
osteoblastica y espacios medulares.

En el diagnostico diferencial se debe incluir a
la amiloidosis, sarcoidosis, lesiones secuelares de
tuberculosis calcificada, papilomatosis traqueo-
bronquial y tumores de la via aérea. La vision
endoscopica es fundamental ya que es una caracte-
ristica exclusiva de la TOCP el respeto de la pared
membranosa de traquea y bronquios hecho que no
sucede en ninguno de los cuadros mencionados?.

El manejo es conservador pues pocas veces al
momento del diagndstico las lesiones son locali-
zadas. Se ha intentado resecciones de segmentos
mas comprometidos y terapia endoscopica con
laser y crioterapia, con resultados variables?. Hay
comunicaciones del uso de radioterapia externa
en un numero limitado de casos. Dado que la al-
teracion anatomica produce deformidades rigidas,
es dificil la dilatacion e instalacion de stent tra-
queobronquiales. El tratamiento médico es pobre
y se limita a la mantencion de la humedad de la
via aérea y al pronto tratamiento de las infeccio-
nes. No hay respuesta al tratamiento broncodi-
latador ni antiinflamatorio. Diferentes técnicas
quirdrgicas se han empleado, entre ellas, la tra-
queoplastia con reseccion oblicua del segmento
traqueal comprometido, que permite aumentar el
diametro traqueal sin lesion isquémica secundaria
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al procedimiento?. Hasta el momento, la técnica
quirdrgica que mejores resultados ha obtenido
es la traqueoplastia lineal, con incisién anterior
de la trdquea hasta la carina incluyendo o no los
bronquios fuente, con la posterior instalacion in-
traluminal por tiempo prolongado de una prétesis
recta o en Y. La incision longitudinal de la pared
anterior de la traquea, permite la apertura de las
paredes laterales al recogerse la porcion mem-
branosa, la mantencion del lumen con la protesis
intraluminal permite que al cicatrizar la incision,
se mantenga un lumen mas amplio lo que eli-
mina en parte la sintomatologia cuando ésta es
severa'®24, No conociéndose la etiopatogenia de
la enfermedad, no se puede plantear una terapia
racional que se dirija a eliminar factores causales,
0 a bloquear o estimular determinados mediado-
res que impidan la progresion de las lesiones del
arbol traqueobronquial. Es muy probable que
con el aumento en las expectativas de vida de la
poblacion, los casos diagnosticados aumenten en
numero y se haga imprescindible encontrar algun
tipo de terapia efectiva.

Conclusiones

Las dos pacientes presentadas ilustran bien las
caracteristicas clinicas, imagenoldgicas, bron-
coscopicas e histoldgicas de la TOCP, junto a
las alteraciones funcionales en una de ellas y su
curso lentamente progresivo que, indefectible-
mente llevard en algiin momento a la aparicion
de sintomas respiratorios que no remiten con
el tratamiento por lo que, la presencia de ellos,
especialmente tos y/o hemoptisis sin una expli-
cacion clara, obliga a descartarla y a buscar las
condiciones asociadas a la misma.
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