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Traqueobroncopatia osteocondroplastica:
Reporte de un caso y revision de la literatura

Tracheobronchopathy osteochondroplastica: A case report and literature review

Carlos Celedon L', José de Grazia K2.

RESUMEN

La traqueobroncopatia osteocondropldstica es una enfermedad benigna poco
frecuente, de etiologia incierta, caracterizada por multiples nddulos submucosos
cartilaginosos u dseos en trdquea, bronquios principales y menos frecuentemente,
region subgldtica y laringe. La presentacion clinica de la enfermedad varia desde
pacientes asintomadticos, hasta enfermedad severa con obstruccion de la via aérea. El
gold standard para el diagndstico es la broncoscopia, donde caracteristicamente se
visualiza la presencia de mdltiples nddulos submucosos que se proyectan hacia el
lumen de la via aérea. La biopsia no es requisito para el diagndstico. El tratamiento de la
enfermedad estd dirigido habitualmente al manejo sinfomatico. En pacientes con severa
obstruccion de la via aérea se han realizado terapias broncoscépicas como ablacion con
ldser, crioterapia o divulsion mecdnica de las lesiones. También se ha intentado la
resolucion quirdrgica, siendo generalmente inefectiva. Presentamos el caso clinico de
un paciente evaluado en nuestro servicio, en quien se realizé diagndstico de
traqueobroncopatia osteocondropldstica con compromiso trdqueo-bronquial y
subgldtico.
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ABSTRACT

Tracheobronchopathy osteochondroplastica is a rare benign disease of uncertain
etiology, characterized by multiple cartilaginous or bony submucosal nodules in
trachea, bronchi and, less frequently, subglottic region and larynx. The clinical
presentation of the disease varies from asymptomatic patients to severe disease with
airway obstruction. The gold standard for diagnosis is bronchoscopy, which typically
displays the presence of multiple submucosal nodules that project into the lumen of the
airway. Biopsy is not required for diagnosis. The treatment of the disease is usually
symptomatic management. In patients with severe airway obstruction bronchoscopic
therapies such as laser ablation, cryotherapy or mechanical removal have been
performed. Surgical resolution has also been attempted, being generally ineffective. We
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report the case of a patient evaluated in our department, in whom the diagnosis of
tracheobronchopathy osteochondroplastica with tracheobronchial and subglottic

compromise was made.

Key words: Tracheobronchopathy osteochondroplastica, subglottic stenosis.

INTRODUCCION

La traqueobroncopatia osteocondroplastica (TBOC)
es una enfermedad benigna poco frecuente, caracte-
rizada por el desarrollo de multiples nddulos
submucosos cartilaginosos u 6seos en las paredes
de trdquea, bronquios principales y, menos frecuen-
temente, region subglética y laringe, que puede
llevar al estrechamiento del lumen de la via aérea.
Los nddulos comprometen las paredes anterior y
lateral, respetando la pared posterior membranosa,
debido a la ausencia de cartilago en esta region de la
via aérea’.

La etiologia de la enfermedad es incierta'?, al
igual que su asociacién con otras patologias'™ o
condiciones predisponentes'2. Presenta una mayor
frecuencia en hombres, siendo diagnosticada ma-
yormente entre la cuarta y sexta década de
vida'268,

La presentacion clinica de la enfermedad varia
desde el diagnédstico incidental en pacientes
asintomaticos, hasta la enfermedad severa con
obstruccidn importante de la via aérea’2. Los sinto-
mas mds frecuentes son disnea de esfuerzos, tos
cronica, produccion crénica de esputo, hemoptisis
recurrente y dolor toracico’?3¢, siendo usualmente
mal diagnosticada como asma bronquial™®, enfer-
medad pulmonar obstructiva cronica? o incluso
insuficiencia cardiaca congestiva’. Al examen fisico
es posible hallar sibilancias y/o estridor. Dentro de
sus complicaciones se cuentan las infecciones
respiratorias a repeticion, bronquiectasias y
atelectasias"?%, no existiendo evidencia suficiente
que la asocie con progresién a malignidad??.

Los estudios de imagenes desempefian un rol
en sugerir el diagnostico de TBOC y en realizar
seguimiento de los pacientes ya diagnosticados'?.
El gold standard para el diagn6stico de TBOC es la
broncoscopia, donde caracteristicamente se
visualiza la presencia de mdltiples nédulos
submucosos de 1 a 6 mm de didmetro, aislados o
confluentes, que se proyectan hacia el lumen de la
via aérea, confiriéndole un aspecto de jardin de
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rocas'?. La biopsia no es requisito para el diagnds-
tico, siendo en muchas ocasiones imposible de
obtener mediante broncoscopia, debido a la con-
sistencia extremadamente dura de las lesiones'.
Los hallazgos histolégicos caracteristicos corres-
ponden a presencia de cartilago a nivel submucoso
(continuo o aislado de los anillos cartilaginosos de
la via aérea), osificacion y calcificacion submu-
cosa, médula 6sea hematopoyética entre las dreas
osificadas vy, en ocasiones, metaplasia escamosa
del epitelio respiratorio?.

El tratamiento de la enfermedad esta dirigido
habitualmente al manejo de los sintomas con
broncodilatadores y corticoides inhalados, y al
manejo de potenciales infecciones respiratorias
mediante antibioticoterapia’®. En pacientes con
severa obstruccion de la via aérea se han realizado
terapias broncoscopicas como ablacion con laser,
crioterapia o divulsion mecanica de las lesio-
nes'2481011 También se ha intentado la resolucion
quirdrgica>''3, siendo no efectiva en muchas
ocasiones, debido al compromiso difuso vy
multisegmentario de la via aérea. Existen reportes
escasos de manejo mediante radioterapia’?. En
ocasiones son necesarias medidas extraordinarias
como la colocacion de un stent traqueal en caso de
obstruccion severa de la via aérea, o la realizacion
de traqueostomia en pacientes con compromiso de
traquea proximal, regién subgldtica o laringe'?.
Debido a la baja prevalencia de la enfermedad, no
se dispone de guias clinicas estandarizadas para su
manejo’?,

A continuacion se presenta el caso clinico de
un paciente evaluado en el Servicio de Otorrinola-
ringologia del Hospital Clinico de la Universidad de
Chile con diagnéstico de TBOC con compromiso
traqueo-bronquial y subglético.

CASO CLiNICO

Paciente de 66 afios de edad, con antecedente de
diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento con
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hipoglicemiantes orales. Presenta cuadro de una
semana de evolucion caracterizado por compromi-
so del estado general, disnea de esfuerzos, nau-
seas, vomitos y un episodio de convulsiones
tonico-clénicas generalizadas. Es evaluado por mé-
dico en forma domiciliaria, donde se constata
compromiso de conciencia con puntaje Glasgow 7
y se intenta intubacidon orotraqueal que resulta
infructuosa. Es trasladado a nuestro hospital, don-
de se realizan examenes de laboratorio, destacan-
do glicemia 500 mg/dl, cetonemia (+) y pH
plasmatico 7,1. Se realiza diagnéstico de
cetoacidosis diabética, siendo tratado con insulina,
aporte de volumen parenteral y bicarbonato. El
paciente evoluciona de forma favorable, con regre-
sién del cuadro clinico al cabo de 72 horas, pero
con persistencia de la disnea de esfuerzos y con
presencia de estridor laringeo espiratorio.

Se realiza radiografia de térax, que evidencia
una importante disminucién del calibre de la tra-
quea y bronquios principales, cuyos contornos se
observan ademas irregulares. Se decide comple-
mentar el estudio con tomografia computarizada
de torax y cuello. A nivel tordcico se observa el

Figura 1. Tomografia computarizada de térax, cortes trans-
versales, en paciente con diagnéstico de TBOC.

lumen de la traquea y bronquios principales discre-
tamente disminuido por extenso compromiso
parietal, caracterizado por engrosamientos
nodulares de densidad célcica que respetan la
pared posterior. No se observan alteraciones rele-
vantes del parénquima pulmonar ni del mediastino
(Figura 1). En cuello destaca la presencia de calcifi-
caciones que se ubican en el aspecto inferior de las
cuerdas vocales, extendiéndose hacia la region
subglética, donde determinan una zona de esteno-
sis severa (Figura 2).

Debido a los hallazgos radiolégicos anterior-
mente descritos se decide realizar videobron-
coscopia, donde se aprecia mucosa nasal atréfica
con descarga nasal posterior purulenta, ademas,
se aprecian cuerdas vocales con movilidad limitada
y tumoraciones 6seas que comprometen difusa-
mente la region subglética, lo cual determina una
estenosis de aproximadamente 80% de la luz. No
se logra flanquear dicha estenosis, pero se logra
observar la trdquea comprometida difusamente
por tumoraciones 6seas (Figura 3). Se intenta
tomar biopsia de las lesiones, resultando infruc-
tuoso. Con los hallazgos anteriores se plantean los
diagndsticos de rinitis cronica atrofica y TBOC. Se
complementa el estudio con una evaluacién por
otorrinolaringologia, para evaluacién de la funcién
laringea. Mediante nasofibroscopia se evidencian
cuerdas vocales méviles y simétricas, con esteno-
sis severa a nivel subglético, con dindmica laringea
adecuada.

Figura 2. Tomografia computarizada de cuello, cortes trans-
versales, en paciente con diagndstico de TBOC.
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Figura 3. Videobroncoscopia en paciente con diagndstico de
TBOC. (A) cuerdas vocales; (B) vision de la traquea.

Los hallazgos clinicos, radioldgicos vy
endoscopicos permiten realizar el diagnéstico de
TBOC con compromiso traqueobronquial vy
subglético. Debido a la sintomatologia leve del
paciente y al caracter benigno de la enfermedad, se
decide tener una conducta expectante y se da de
alta al paciente.

Cuatro meses después al paciente se le realiza
traqueostomia en centro hospitalario externo. Acude
a control a nuestro hospital 3 meses después de
realizada la traqueostomia, con persistencia de dis-
nea de esfuerzos. Se realiza nasofibroscopia de
control, por via nasal y a través de la traqueostomia.
En las visiones obtenidas de la traquea se observa la
presencia de mdltiples nédulos submucosos de
distribucion difusa, con aspecto en jardin de rocas,
los cuales respetan la pared posterior membranosa
y determinan una importante disminucion del lumen
(Figura 4). La severidad de la obstruccion es similar
a lo observado en la videobroncoscopia realizada 7
meses antes.
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Figura 4. Nasofibroscopia en paciente con diagndstico de
TBOG, vision de traquea.

Figura 5. Tomografia computarizada de térax, cortes trans-
versales, en paciente con diagnostico de TBOC con instala-
cion de tubo T de Montgomery.

Por motivos técnicos y previsionales, el pa-
ciente es derivado a centro hospitalario externo,
donde es evaluado por equipo de cirugia de térax y
se decide la instalacion de tubo T de Montgomery.
Posterior a este procedimiento el paciente evolu-
ciona favorablemente, con disminucion de la dis-
nea. Acude a control médico en nuestro hospital 14
dias después de instalado el tubo T de
Montgomery,  observdndose al  paciente
asintomatico, con el tubo permeable, funcionando
de manera adecuada (Figura 5).
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DISCUSION
Diagndstico de TBOC

La presentacion clinica de la TBOC varia desde el
diagnéstico incidental en pacientes asintomaticos,
hasta la enfermedad con obstruccion severa de la via
aérea'?. En el caso de nuestro paciente, el motivo de
ingreso lo constituyd el cuadro de cetoacidosis diabé-
tica. Tras la resolucion de este cuadro el paciente
presentd sintomas respiratorios, que muy probable-
mente presentaba anteriormente, pero eran leves y
habian pasado desapercibidos. Debido a estos sinto-
mas se realizaron estudios de imagenes, en los cuales
surgié la sospecha diagnostica de TBOC. Posterior-
mente a esto, se amplio el estudio con broncoscopia.
Este examen constituye el gold standard para el
diagnéstico de TBOGC'2. En nuestro paciente fue
posible visualizar la presencia de multiples nddulos
proyectados hacia el lumen de la via aérea, con
aspecto de jardin de rocas, lo cual confirmé el
diagnéstico. En los estudios broncoscépicos se inten-
t6 realizar biopsia, pero, tal como describe la literatura
internacional’, las muestras fueron imposibles de
obtener mediante broncoscopia, debido a la consis-
tencia extremadamente dura de las lesiones.

Compromiso laringeo y subglético en TBOC

La TBOC habitualmente compromete las paredes de
traquea, bronquios principales y, menos frecuentemen-
te, region subglética y laringe™s. La incidencia de la
enfermedad es baja, habiéndose reportado cifras de
0,11% en pacientes sometidos a broncoscopia®. El
compromiso laringeo y subglético se describe hasta en
40% de los pacientes con TBOGCS. En el caso de nuestro
paciente, el compromiso subglético se hizo evidente
tanto en la tomografia computarizada de cuello, como
en la videobroncoscopia y la nasofibroscopia. Este
Ultimo examen, realizado por el equipo de otorrinolarin-
gologia, demostré que, a pesar del extenso compromi-
S0 subglético (80%-90% del lumen), las cuerdas
vocales persistian méviles y simétricas, con dinamica
laringea adecuada.

Asociacion de TBOC con otras enfermedades

Es incierta la asociacién de TBOC con otras patolo-
gias tales como amiloidosis, silicosis o infeccion

por mycobacterias'®. No existe tampoco evidencia
suficiente que asocie esta enfermedad con progre-
sion a malignidad®®. Resulta interesante el hecho
de que nuestro paciente presentaba concomitan-
temente el diagndstico de rinitis cronica atréfica.
Algunos reportes extranjeros han descrito la aso-
ciacion de TBOG con ozena*. La ozena se define
como rinitis atréfica con descarga mucopurulenta,
mucosa nasal costrosa y fetor. Un estudio
finlandés describe que 6 de 18 pacientes con
diagnostico de TBOC presentaron en forma conco-
mitante ozena o sinusitis maxilar recurrente®. A la
luz de estos datos, no resulta extrafia la asociacion
entre TBOC y rinitis crénica atrofica encontrada en
nuestro paciente.

Tratamiento de TBOC

El tratamiento de los casos leves de TBOG incluye
el manejo de los sintomas con broncodilatadores y
corticoides inhalados y el manejo de potenciales
infecciones respiratorias mediante antibiotico-
terapia'2. En pacientes con obstruccién severa de
la via aérea se han realizado terapias bron-
coscopicas'2481011 g incluso se ha intentado la
resolucion quirdrgica’>'2'3, No se dispone de guias
clinicas estandarizadas para el manejo de esta
enfermedad™. En el caso de nuestro paciente,
debido al compromiso difuso y multisegmentario
de la via aérea, la opcion broncoscdpica y quirdrgi-
ca resultaban inviables. En primera instancia se
realizé traqueostomia y luego se instalé un tubo T
de Montgomery, herramienta de gran utilidad en
casos de estenosis traqueales extensas que no
admiten correccion quirdrgica, que presta utilidad
como traqueostomia y elemento de sostén a la
vez'. Ademds, es un material inerte a la reaccion
de los tejidos, de tal forma que puede ser usado
por largo tiempo™.

CONCLUSIONES

La TBOC es una enfermedad de baja frecuencia que
afecta principalmente las paredes de traquea y
bronquios principales. La laringe y region
subglética sélo se comprometen en el 40% de
estos pacientes, pudiendo incluso producir una
estenosis subglética que requiera traqueostomia.
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La presentacion clinica de la enfermedad varia
desde el diagnéstico incidental en pacientes
asintomaticos, hasta la enfermedad severa con
obstruccién importante de la via aérea. Frente al
diagnostico diferencial de disnea y tos cronica de
origen no precisado se debe tener presente la
TBOC.
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