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Traqueobroncopatia osteocondroplasica como
causa de estenosis severa de la via aérea.
Reporte de caso y revision de la literatura
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RESUMEN. La traqueobroncopatfa osteocondroplasica es una patologfa
poco frecuente, con una tasa de incidencia de entre 0.25 y 0.3% en au-
topsias y aproximadamente en 0.0 a 0.8% en hallazgos broncoscépicos.
En nuestro medio, no contamos con estadisticas especificas debido a su
rara presentacion y diagndstico. Su etiologfa atin no estd bien estableci-
da; aunque se plantea asociacién con déficit de inmunoglobulina Ay la
proteina 2 morfogenética de hueso, ademas de posibles infecciones por
gérmenes o micobacterias. Clinicamente, se caracteriza por la aparicién
de lesiones nodulares de aspecto osteocartilaginoso en la submucosa de
las vias respiratorias centrales del paciente, que pueden protruir hacia la
luz traqueal o bronquial, ocasionando generalmente sintomas inespeci-
ficos como tos, hemoptisis, disnea, sibilancias e infecciones respiratorias
recurrentes y, como en el caso de nuestro paciente, falla ventilatoria.
Presentamos el reporte de un caso de un paciente que ingresd a nuestra
institucion con un cuadro de tos y disnea que lo llevé a falla ventilatoria,
requiriendo inicialmente manejo con ventilacion mecanica no invasiva.
Posteriormente, se realizaron estudios de extensién que evidenciaron en
la tomografia de térax la presencia de lesiones calcificadas y nddulos en la
via aérea superior. Estas lesiones se confirmaron mediante broncoscopia,
mostrando caracteristicas osteocartilaginosas. El reporte patoldgico de
la biopsia de dichas lesiones fue compatible con traqueobroncopatia
osteocondroplasica. El paciente fue tratado con antibiético y dilata-
ciones neumdticas de las lesiones obstructivas en la via aérea superior.

ABSTRACT. Tracheobronchopathia osteochondroplastica is a rare
condition, with an incidence rate between 0.25 and 0.3% in autopsy
studies and approximately 0.01 to 0.8% in bronchoscopic findings. In
our setting, we do not have specific statistics due to its rare presentation
and diagnosis. Its etiology is still not well established, although it
has been associated with immunoglobulin A deficiency and bone
morphogenetic protein 2, as well as possible infections by bacteria
or mycobacteria. Clinically, it is characterized by the appearance of
osteocartilaginous nodular lesions in the submucosa of the central
airways, which may protrude into the tracheal or bronchial lumen,
generally causing nonspecific symptoms such as cough, hemoptysis,
dyspnea, wheezing, and recurrent respiratory infections, and, as in
the case of our patient, ventilatory failure. We present the case report
of a patient who was admitted to our institution with a history of
cough and dyspnea, leading to ventilatory failure, initially requiring
non-invasive mechanical ventilation (NIMV). Further studies revealed
the presence of calcified lesions and nodules in the upper airway on
chest tomography. These lesions were confirmed by bronchoscopy,
showing osteocartilaginous characteristics. The pathological report of
the biopsy of these lesions was consistent with tracheobronchopathia
osteochondroplastica. The patient was treated with antibiotic coverage
and pneumatic dilations of the obstructive lesions in the upper airway.
Subsequently, the patient showed adequate clinical improvement,
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Posteriormente, presenté una evolucion clinica adecuada, resolviendo
la falla ventilatoria y siendo dado de alta sin requerimientos de oxigeno
suplementario ni soportes adicionales.

Palabras clave: traqueobroncopatia osteocondroplésica, obstruccién via
aérea, estenosis traqueal, displasia benigna de la traquea.

Abreviaturas:
PCR = reacci6n en cadena de la polimerasa (Polymerase Chain Reaction).
TBO = traqueobroncopatfa osteocondroplasica.

VMNI = ventilacién mecdnica no invasiva.

INTRODUCCION

La traqueobroncopatia osteocondroplasica (TBO) es una
enfermedad rara caracterizada por la presencia de nédulos
osteocartilaginosos en la submucosa de la trdquea y los
bronquios principales."* A pesar de su baja incidencia, es-
timada entre 0.25 y 0.3% en estudios de autopsia,** con
una prevalencia mayor entre la cuarta y séptima década
de la vida."** Los sintomas al inicio son inespecificos, pu-
diéndose confundir con asma y en ocasiones con sintomas
graves que pueden comprometer severamente la funcién
respiratoria. La etiologia de la TBO permanece incierta;
aunque se plantea asociacién con déficit de inmunog-
lobulina A y la proteina morfogenética de hueso 2,° su
diagnéstico suele ser desafiante debido a la presentacién
inespecifica de los sintomas.””*

Los pacientes con TBO pueden presentar una variedad
de sintomas respiratorios, que incluyen tos, hemoptisis,
disnea y sibilancias, que a menudo son atribuidos a otras
enfermedades mas comunes.*” En casos severos, la TBO
puede provocar obstruccién de la via aérea y falla ven-
tilatoria,' requiriendo intervencién médica y quirirgica
para su manejo.

En este reporte, presentamos el caso de un paciente
con diagnéstico de TBO, quien fue admitido a nuestra
institucion con un cuadro clinico de tos persistente y disnea
progresiva que evoluciond a falla ventilatoria. A través de
estudios de imagen y broncoscopia, se identificaron carac-
teristicas patolégicas compatibles con TBO que se manejo
con dilataciones neumaticas de las dreas estenéticas para asf
prevenir resecciones innecesarias con alto riesgo de fistulas
y progresion de las estenosis. Este caso subraya la impor-
tancia del diagnéstico temprano y el manejo adecuado de
esta rara enfermedad para prevenir complicaciones severas
y mejorar los resultados clinicos del paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 76 afos de edad que ingres6 a
nuestra institucién con un cuadro clinico de un mes de
evolucion, el cual se exacerb6 en los dltimos 15 dias. Los
sintomas inclufan tos con expectoracién hemoptoica y
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resolving the ventilatory failure and being discharged without the need
for supplemental oxygen or additional support.

Keywords: tracheobronchopathia osteochondroplastica, airway
obstruction, tracheal stenosis, benign tracheal dysplasia.

mucopurulenta, dificultad respiratoria y desaturacién pro-
gresiva, con marcado esfuerzo respiratorio evidenciado por
el uso de misculos accesorios.

Alingreso al Servicio de Urgencias, se realizaron estudios
diagnésticos que revelaron acidosis respiratoria hipercapni-
ca con compensacion metabdlica parcial e hipoxemia: pH
7.293 (normal 7.35-7.45), PCO, 75.1 mmHg (35-45 mmHg),
PO, 51.1 mmHg, HCO3-act 35.5 mmol/L (21-25 mmol/L),
SO, 83.6%, y relacién PaO,/FiO, de 1.60 mg/dL. El hemo-
grama no mostré evidencia de leucocitosis ni neutrofilia,
con un recuento de leucocitos de 7.14 x 103/uL (normal
3.7-10.1), %neutréfilos 69.0% (39.6-73.3%), %linfocitos
21.8% (18.0-48.3%), hemoglobina 13.0 g/dL, hematocrito
44.3%, y recuento de plaquetas 472 x 10%/uL.

La tomografia de térax (Figura 1) mostré opacidades
reticulares intersticiales parahiliares bilaterales, mas acen-
tuadas en el campo pulmonar izquierdo, extendiéndose
hacia los segmentos V, VIII, IX y X, con ocupacién del
espacio alveolar, aumento de la densidad del parénquima
pulmonar y presencia de broncograma aéreo. Ademas, se
identific6 una lesion calcificada dependiente de la pared
lateral a nivel de anillo traqueal 8, de aproximadamente 2
cm, que protruye hacia la luz traqueal.

Dado lo anterior, se consideré falla ventilatoria se-
cundaria a neumonia de predominio basal izquierdo,
exacerbada por estenosis traqueal, lo que requirié el
manejo con ventilacién mecanica no invasiva (VMNI). Fue
valorado por el Servicio de Neumologia, que recomend6
la realizacion de fibrobroncoscopia para estudio micro-
biolégico y toma de muestras. En la fibrobroncoscopia
se observé una mucosa con lesion fibrética dependiente
de la pared lateral, de consistencia dura, localizada a 2
cm de las cuerdas vocales, que comprometia el 80% de
la luz traqueal. Ademas, distal a la lesion, se evidencié
una mucosa infiltrada e indurada, con mdiltiples lesiones
nodulares de aspecto blanquecino que protruyen hacia la
luz traqueal, respetando la pared posterior de la traquea
y dificultando el paso del broncoscopio.

Las biopsias tomadas mostraron una pared traqueal
recubierta por epitelio respiratorio sin displasia, dispuesto
en un estroma laxo, con cartilago hialino maduro sin alte-
raciones histopatoldgicas. No se observaron granulomas ni
células neoplasicas. El cultivo del lavado broncoalveolar fue
negativo para hongos y la prueba molecular de reaccién
en cadena de la polimerasa (PCR, por sus siglas en inglés)
para Mycobacterium tuberculosis no la detecté.
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El paciente fue valorado por el Servicio de Cirugia de
Torax, que decidi6 realizar una reseccion endoscépica de
la lesién traqueal. Durante el procedimiento, se evidencié
estenosis traqueal a 2 cm de la trdquea, con una lesién
dependiente de la pared lateral izquierda y anterior de
la trdquea (Figura 2), de consistencia dura y calcificada,
ademds de miuiltiples lesiones tipo empedrado. El procedi-
miento se realizé sin complicaciones.

Posteriormente, el paciente continué con una evolucién

ambulatorio un mes después del procedimiento, sin pre-
sentar dificultad respiratoria ni estridor inspiratorio, y con
un adecuado patrén respiratorio.

DISCUSION

La TBO en una patologia rara de la via aérea, caracterizada
por displasia benigna de la traquea y bronquios principales,
descrita por primera vez por Rokitansky” en 1855 y, mds

tarde, en 1957 descrito microscépicamente por Wilks.>*!°
En 1910 Achoff la llamé «traqueopatia osteopldstica»'® y,
posteriormente, en 1964 Secrest y colaboradores le die-
ron el nombre actual de TBO.” Hasta la fecha no ha sido
esclarecida su etiologfa, pero se han generado hipétesis
que sugieren se asocia con patologfas autoinmunes como

clinica adecuada, recibiendo manejo antimicrobiano por
sospecha de proceso neumdnico y sin requerir nuevos
ciclos de VMNI. Hubo una mejorfa en la gasometria, con
correccion de la acidosis respiratoria (pH 7.377) y descen-
so de la pCO, a 67.7 mmHg, con relacion PaO,/FiO, de
288 mmHg. Fue dado de alta y valorado en seguimiento
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Figura 1: A) Tomografia de térax en corte axial con ventana de tejidos blandos en la cual se identifica lesion exofitica nodular con calcificacion parcial
localizada en la pared traqueal a nivel de C8 con compromiso parcial de la luz traqueal. B) Tomografia computarizada de térax en corte coronal en ventana
de tejidos blandos en la que se evidencia calcificacion irregular de la pared traqueal hasta el bronquio principal con presencia de nodulaciones submucosas;
se identifica, ademas, la consolidacion basal izquierda con presencia de broncograma aéreo compatible con proceso neumonico. C) Tomografia computada
de térax contrastada en corte axial en ventana de tejidos blandos en la cual se identifica la imagen de nddulos calcificados en la pared traqueal anterior y
lateral, de aspecto nodular con irregularidad en la superficie de la luz traqueal, respetando la pared posterior. D) Tomografia computada de torax contrastada
en corte sagital en ventana de tejidos blandos en la que se identifican protrusiones de las lesiones nodulares parcialmente calcificadas hacia la luz traqueal
enlaregion anterior a nivel de C8 que generan estenosis de la misma, se observa la pared posterior completamente respetada sin lesiones en su superficie.
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timoma, rinitis cronica atréfica, amiloidosis, linfomas, quis-
tes epidérmicos y miastenia gravis.®” En el caso de nuestro
paciente, no se identificaron patologias autoinmunes al
momento del diagnéstico; sin embargo, si presenté cuadro
infeccioso pulmonar tal cual se describe en la literatura que
es caracteristico de esta patologia, las exacerbaciones por
infecciones pulmonares recurrentes.

Radiol6gicamente se caracteriza por calcificacion carti-
laginosa de las paredes de las vias respiratorias principales
que protruye hacia la luz en aspecto de «jardin de pie-
dras»® exceptuando la pared membranosa posterior,® los
cuales fueron los hallazgos evidenciados en la tomografia
del paciente que presentamos en este caso; ademas, su
edad de presentacion se encuentra en pacientes entre los
40 y 80 afos de edad.”® Nuestro paciente se encuentra
en este rango de edad dado que tiene 76 afos de edad
y los hallazgos en la broncoscopia evidenciaron lesiones
nodulares blanquecinas que protruian hacia la luz traqueal,
respetando la pared posterior de la trdquea; ademds, en
el procedimiento quirdrgico, se evidencié la descripcion
clasica de mucosa en empedrado, lo cual concuerda con
lo descrito en la literatura.

Los sintomas clinicos suelen ser inespecificos, desde
asintomaticos, cursando con tos crénica, hemoptisis, hasta
sintomas severos como obstruccién de la via aérea que
genera falla ventilatoria;” nuestro paciente se present6
con cuadro de tos, hemoptisis y disnea, llevandolo a falla
ventilatoria, probablemente exacerbada por un proceso
neumonico concomitante que generé disminucién del
calibre de la estenosis por acumulacién de secreciones lo
que empeord su sintomatologa.

En la literatura se establece como principal diagnés-
tico diferencial la amiloidosis traqueobronquial, y otras
como como la papilomatosis, sarcoidosis endobronquial,
enfermedad de Wegener, las cuales, al igual que la ami-
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Figura 2:

A) Imagen de fibrobroncoscopia en la
cual se identifica mucosa con lesién
fibrética dependiente de la pared
lateral, de consistencia dura, localizada
a 2 cm de las cuerdas vocales, que
comprometia el 80% de la luz traqueal.
B) Imagen de fibrobroncoscopia en

la que se observa, distal a la lesion
principal obstructiva, mucosa infiltrada
e indurada, con multiples lesiones
nodulares de aspecto blanquecino

que protruyen hacia la luz traqueal,
respetando la pared posterior de la
traquea y dificultando el paso del
broncoscopio.

loidosis, no respetan la pared posterior de la traquea que
a diferencia de la TBO si respeta la pared posterior de la
traquea.”®”"""> En nuestro paciente los hallazgos tomo-
gréficos y endoscépicos concuerdan con que la pared
posterior se encontraba completamente respetada, lo cual
apoya mas el diagnéstico de TBO; ademds, se descartaron
otros posibles diagnésticos diferenciales como los granulo-
mas tuberculosos calcificados descartados por PCR para
Mycobacterium negativo e histopatologia sin evidencia de
granulomas. La literatura describe en los hallazgos histopa-
tolégicos, la presencia de fosfato de calcio en la submucosa
y proliferaciones benignas de hueso y cartilago, se puede
identificar ademds metaplasia escamosa."’ En el caso del
paciente de este reporte, en la histopatologia se identificé
la presencia de pared traqueal recubierta por epitelio res-
piratorio sin displasia, dispuesto en un estroma laxo, con
cartilago hialino maduro sin alteraciones histopatolégicas
de acuerdo con lo reportado en la literatura.”

El tratamiento depende de los sintomas que presenta
el paciente y la respuesta a cada uno de los previamente
realizados, requiriendo terapia corticoide inhalada, ma-
nejo antibiético recurrente,® reseccién endobronquial con
laser, colocaciéon de stent traqueal,’” reseccion traqueal
o traqueostomia; sin embargo, no existe un tratamiento
definitivo para curar esta patologia.®” Nuestro paciente
inicialmente requirié terapia broncodilatadora y corticoi-
de asociado a VMNI; y dado los hallazgos endoscépicos
de obstruccién del 80% de la luz traqueal asociado a
signos de falla ventilatoria, se decidié llevar a reseccién
con laser endotraqueal con adecuada respuesta clinica,
resolviendo la inminencia de falla ventilatoria, con mejoria
en la gasometria y sin requerimiento de uso de VMNI.
Un mes posterior al procedimiento se valoré de manera
ambulatoria, encontrdndose paciente sin sintomas de
dificultad respiratoria.
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CONCLUSIONES

La TBO es una enfermedad rara de presentacion infrecuente
y sintomatologfa respiratoria inespecifica que puede tener un
impacto significativo en la calidad de vida de los pacientes
debido a la obstruccién de la via aérea que produce. La
realizacién de estudios diagndsticos, incluyendo tomografia
de tdrax y broncoscopia, son necesarios para la exclusién
de otros diagndsticos diferenciales, hasta llegar al estudio
histopatolégico. Aunque su etiologia sigue siendo desco-
nocida y no existe un tratamiento definitivo, un enfoque
multidisciplinario y un manejo adecuado pueden llevar a una
mejora significativa en la calidad de vida de los pacientes. La
vigilancia continua y la evaluacién periédica son esenciales
para gestionar eficazmente esta condicién rara y compleja.
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