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PALABRAS CLAVE Resumen

Nodulos traqueales; La traqueobroncopatia osteocondroplastica es una enfermedad benigna poco frecuente,

Hemoptisis; caracterizada por el depdsito de tejido osteocartilaginoso en la submucosa de la laringe,

Tos refractaria de la traquea y, ocasionalmente, en los bronquios principales. La etiologia y la pato-
genia de esta enfermedad son desconocidas, asi como su incidencia y prevalencia.
En una serie descrita de 16.888 fibrobroncoscopias la incidencia fue de 1:1299.
Habitualmente se trata de un hallazgo casual al realizar una broncoscopia por otro motivo,
como ocurrio en los casos que se presentan. Endoscopicamente se observa una mucosa en
empedrado con nodulos blancos-amarillentos que protruyen en la luz traqueal y de los bron-
quios principales. Otros sintomas han sido la hemoptisis y la tos refractaria al tratamiento.
A pesar de la baja prevalencia de esta enfermedad, a continuacion describimos dos casos
clinicos presentados en un mismo hospital, diagnosticados de forma casual al realizar una
fibrobroncoscopia para el estudio de un nédulo pulmonar solitario.

KEYWORDS Tracheopathia osteochondroplastica: based on two clinical cases

Nodules en the

trachea and bronchi; Abstract
Hemoptysis; The tracheopathia osteochondroplastica (TO) is a benign and rare disorder, characterized
Cough refractory by the deposit of cartilaginous tissue in the submucosa of the larynx, trachea and occasio-

nally the bronchi. Both the etiology and pathogenesis, as well as the incidence and preva-
lence, of this disease are unknown. In a large series of 16888 bronchoscopies described,
the incidence of TO was 1:1299.
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This is usually an incidental finding when a bronchoscopy is performed for another reason
as in the cases presented. Endoscopically, a cobblestone mucosa with yellowish-white no-
dules protruding into the tracheal lumen and main bronchi is observed. Other symptoms
have been hemoptysis and treatment-refractory cough.

Despite the low prevalence of this disease, we describe two cases presented in the same
hospital, diagnosed by chance when performing a fibrobroncoscopia for the study of a so-

litary pulmonary nodule.

Introduccion

La traqueobroncopatia osteocondroplastica es una enferme-
dad rara de causa desconocida que afecta sobre todo a la
traquea y los bronquios principales.

Se caracteriza por el deposito de tejido osteocartilagino-
so en la submucosa del tracto respiratorio que se manifiesta
endoscopicamente con una imagen tipica en empedrado
que puede hacernos sospechar del diagnéstico, confirma-
do con la biopsia de las lesiones.

Se trata de una enfermedad con un curso benigno que
habitualmente se descubre de forma casual, como en los
dos casos que presentamos a continuacion, al realizar una
fibrobroncoscopia (FBC) en el estudio de un nédulo pulmo-
nar solitario.

Aunque la incidencia y prevalencia de la enfermedad es
desconocida, es poco frecuente.

Estos dos casos clinicos fueron hallados en el mismo hospi-
tal con un intervalo de aproximadamente 1 mes.

Observacion clinica

Paciente 1

Varén de 72 anos, fumador de un paquete de cigarrillos al
dia (indice de paquetes al afo: 60). Actualmente esta jubi-
lado, trabajé como funcionario municipal. Entre sus ante-
cedentes personales destacan hipertension arterial, hiper-
colesterolemia, glaucoma y episodios de fibrilacion
auricular paroxistica. Esta en tratamiento con lovastatina
y doxazosina.

Es remitido por el médico de cabecera a consulta de neu-
mologia para descartar una posible enfermedad pulmonar
obstructiva cronica (EPOC) al presentar el paciente sinto-
mas de tos, expectoracion productiva matutina y disnea de
esfuerzo en los Ultimos meses. En la exploracion fisica, pre-
sentaba una saturacion de oxigeno basal del 90%, tonos
arritmicos cardiacos y una disminucion del murmullo vesicu-
lar en ambos hemitérax en la auscultacion pulmonar.

Se realizé una radiografia de térax en la cual se aprecia-
ban signos de hiperinsuflacion pulmonar y una lesion nodu-
lar en la base pulmonar derecha, con unos diametros aproxi-
mados de 15 x 16 mm. La espirometria mostré una capacidad
vital forzada (FVC) de 2.600 ml (84%), un volumen espirato-
rio forzado en el primer minuto (FEV,) de 1.230 ml (51%) y
una relacion FEV,/FVC del 47%. En la gasometria arterial
basal el pH era de 7,43, la presion parcial de CO, (pCO,) de
45 mm Hg y la presion parcial de O, (pO,) de 62,1 mm Hg.
El hemograma y la bioquimica fueron normales.

Con el diagnédstico de EPOC de intensidad moderada
se inicio un tratamiento con broncodilatadores y corticoides
inhalados (tiotropio y budesonida/formoterol). Dado el ha-
llazgo, de forma casual, de un nodulo pulmonar solitario en
la radiografia simple de térax se completd el estudio con
una tomografia axial computarizada (TAC) de térax.

La TAC de torax confirmé la presencia de un nodulo
de contornos espiculados sin calcificacion ni cavitacion de
27 x 19 mm en el lobulo medio compatible, como primera
posibilidad, con proceso neoformativo pulmonar sin evi-
denciar afectacion ganglionar ni a distancia. En uno de los
cortes se podia observar una protrusion nodular en la tra-
quea como hallazgo, en un principio sin interés, que ni si-
quiera era mencionado en el informe radiologico (fig. 1).
Posteriormente, fue correlacionado con las lesiones endos-
copicas que describimos a continuacion.

La FBC puso de manifiesto una mucosa engrosada, en
empedrado y de aspecto infiltrativo a nivel de la traquea
en su porcion mas distal, y a nivel de ambos bronquios
principales, bronquio intermediario derecho y bronquio
del lobulo inferior izquierdo (fig. 2). Se realizaron biopsias
bronquiales en las zonas mas afectadas, identificAndose
una lesion benigna constituida por una proliferacion ma-
dura de tejido d6seo y cartilaginoso, revestida por una
mucosa respiratoria con caracteristicas reparadoras, sin
signos de displasia, atipia citologica ni alteraciones sospe-
chosas de malignidad. El hueso se describe como de tipo
laminar, maduro, no necrotico, ocasionalmente con un
contenido medular de tipo adiposo, y el cartilago adyacen-
te presenta condrocitos maduros en los que tampoco se
observan signos de atipia ni de malignidad. Se establecio
el diagnostico anatomopatologico de lesion osteocondro-
matosa benigna.

Independientemente de la benignidad de esta lesion,
ante la sospecha de malignidad del nédulo pulmonar solita-
rio por las caracteristicas morfologicas, junto al anteceden-
te de tabaquismo, se solicité una PET-TAC (tomografia por
emision de positrones-TAC), observandose una captacion
patolégica de dicho nodulo.

Finalmente, el paciente fue remitido al servicio de cirugia
toracica para su valoracion quirurgica.

Paciente 2

Varon de 63 anos derivado desde cardiologia a consulta de
neumologia ante el hallazgo radiolégico de un nodulo pul-
monar solitario. Entre sus antecedentes médicos destacaba
hipotiroidismo subclinico, fibrilacién auricular crénica, hi-
pertrofia benigna de prostata y hernia discal L4-L5. Actual-
mente esta jubilado, habia trabajado como soldador y nun-
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Figura 1 Tomografia axial computarizada de torax. En uno de
los cortes superiores a nivel traqueal se puede observar una
discreta protrusion nodular a este nivel.

ca habia fumado. En tratamiento con acenocumarol, un
bloqueador beta y una benzodiacepina para dormir.

El paciente estaba asintomatico desde el punto de vista
respiratorio, sin disnea, dolor toracico, tos ni expectora-
cion. No presentaba sintomas sistémicos, pérdida de peso ni
sindrome constitucional. En la exploracion fisica, estaba
eupneico en reposo, con una saturacion de oxigeno basal
del 97%, una auscultacion pulmonar normal y una ausculta-
cion cardiaca con tonos arritmicos. Sin otros hallazgos ex-
ploratorios de interés.

Se realiz6 una espirometria con una FVC de 5.290 ml (116%),
un FEV, de 4.110 ml (116%) y una relacion FEV,/FVC del 78%.
La analitica fue normal. En la TAC de térax se visualiz6 un no-
dulo pulmonar en el lébulo medio de 1,4 x 1 x 1,1 cm de den-
sidad homogénea, parcialmente lobulado y sin calcificacion.

Figura 3 Fibrobroncoscopia. Se aprecia mucosa de aspecto en
empedrado con excrecencias blanquecinas “jardin de rocas” a
nivel de toda la superficie traqueal y de ambos arboles bron-
quiales principales.

Figura 2 Fibrobroncoscopia. Se puede apreciar una mucosa
engrosada, en empedrado y de aspecto infiltrativo a nivel del
bronquio principal izquierdo. Esta afectacion también se obser-
vaba en el bronquio principal derecho y la porcion mas distal
de la traquea.

No se identificaron adenopatias mediastinicas, hiliares ni axi-
lares en rango patologico.

Se complet6 el estudio con la realizacion de una FBC en la
que se observé una mucosa de aspecto en empedrado con
excrecencias blanquecinas a nivel de toda la superficie tra-
queal y de ambos arboles bronquiales principales (fig. 3).
El resultado de las biopsias bronquiales fue el mismo que en
el caso clinico nimero uno, con focos de osificacion distro-
fica a nivel de la submucosa y mucosa traqueal y bronquial,
sin signos de malignidad, siendo el diagndstico anatomopa-
tologico compatible con ostecondroplasia endobronquial.

En este paciente también se solicito PET- TAC, sin obser-
varse captacion patologica del nédulo pulmonar. En este
caso, a diferencia del anterior, dada la ausencia de factores
de riesgo para malignidad y la ausencia de captacion del
nodulo pulmonar en la PET-TAC, se decidié el seguimiento
radiolégico del mismo.

Discusion

La traqueobroncopatia osteocondroplastica es una enferme-
dad idiopatica poco frecuente que se caracteriza por el de-
posito de tejido osteocartilaginoso en la submucosa del
tracto respiratorio: laringe, traquea y bronquios principa-
les'. La etiologia y la patogenia de esta enfermedad son
desconocidas. También se desconocen tanto la incidencia
como la prevalencia de la enfermedad. En una serie descri-
ta de 16.888 FBC, la incidencia fue de 1:12992. Parece que
la prevalencia es mayor en paises del norte de Europa?, por
lo que algunos autores la han relacionado con hiperreactivi-
dad bronquial o infecciones bronquiales recurrentes relacio-
nadas con el clima frio*. Entre otras hipotesis, se ha baraja-
do la infeccion cronica como causa de la enfermedad,
basandose en que en algunos pacientes se han aislado dife-
rentes patogenos®.

Aunque la mayoria de los pacientes son mayores de 50
anos, con mayor prevalencia en varones, se han descrito ca-
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sos en nifos. La mayoria de las veces, los pacientes afecta-
dos estan asintomaticos. El diagnostico con frecuencia es un
hallazgo casual en la broncoscopia que se realiza por otro
motivo, como ocurrio en los dos casos que se presentan. Los
sintomas son inespecificos y aparecen generalmente cuando
la enfermedad progresa. El sintoma mas frecuente es la he-
moptisis, pero también pueden presentar tos seca y sibilan-
cias, estridor, disnea e infecciones de repeticion.

Aunque el curso de la enfermedad es benigno, la progresi-
va invasion de la luz endobronquial por los depoésitos de te-
jido osteocartilaginoso puede ocasionar obstruccion bron-
quial parcial o total, y en ocasiones un patron espirométrico
de obstruccion grave. Se han descrito casos de estenosis tra-
queal y de insuficiencia respiratoria.

La TAC de torax, aunque no es lo suficientemente sensible
para detectar las formas mas leves de la enfermedad, pue-
de mostrar multiples nddulos sésiles con o sin calcificacion a
lo largo de la traquea cartilaginosa

La prueba diagnostica de eleccion es la broncoscopia.
El diagndstico puede basarse en el aspecto tipico de la bron-
coscopia, pero generalmente se realiza con la biopsia de las
lesiones. La vision endoscopica muestra una mucosa con as-
pecto de empedrado, observandose multiples nédulos de
color blanco o blanco amarillento, confluentes o no, que se
proyectan hacia la luz, dando un aspecto de “jardin de ro-
cas”. Afecta fundamentalmente a la traquea y los bronquios
principales, respetando su porcion membranosa. La histolo-
gia revela la formacion de hueso dentro de la submucosa
con epitelio respiratorio normal.

El diagnéstico diferencial hay que hacerlo con procesos
como amiloidosis, sarcoidosis endobronquial, tuberculosis
endobronquial, anomalias vasculares que afectan a la tra-
quea y los bronquios, papilomatosis, policondritis y granulo-
matosis de Wegener, fibromas y carcinomas®.

Aunque se trata de una enfermedad casi siempre benigna
que avanza de forma lenta y no necesita un tratamiento
especifico hay casos graves en los que es preciso tratar.
El tratamiento dependera de la extension y de los sintomas
que ocasione el proceso, individualizandose para cada caso.
Entre las medidas disponibles para evitar la obstruccion me-
canica estaria la escision mediante broncoscopia rigida, la
ablacion con laser, la radioterapia, la colocacion de protesis

endobronquiales o la reseccion quirlrgica si no se pueden
realizar las técnicas anteriormente descritas.

Nuestros dos casos estaban asintomaticos y fueron un ha-
llazgo casual ante el estudio con FBC de un nédulo pulmonar
solitario, que es lo mas frecuente. A pesar de la benignidad
de la lesion traqueal, se observd que estaba asociada a un
nodulo pulmonar solitario maligno en el primer caso y con
criterios de benignidad en el segundo, en el que se decidio
un seguimiento radiologico.

Podemos concluir que los pacientes con tos cronica re-
fractaria al tratamiento deberian someterse a una broncos-
copia en algn momento, con el fin de descubrir la causa
subyacente que podria ser un trastorno poco frecuente
como el hallado en nuestros casos. Ademas, deberia ser sos-
pechada en pacientes con hemoptisis 0 neumonias recurren-
tes, y en casos de deterioro de los parametros espirométri-
cos en el seguimiento de los pacientes con diagnoéstico de
asma o EPOC.
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