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RESUMEN

La papilomatosis respiratoria recurrente es una enfermedad neoplasica causada por el virus del papiloma
humano y caracterizada por el crecimiento de lesiones proliferativas exofiticas que afectan la mucosa de
las vias respiratorias. En su epidemiologia se presenta una distribucién bimodal, con una forma juvenil
en menores de 20 afios, mds agresiva, con multiples lesiones papilomatosas y alta frecuencia de recurren-
cia, en comparacion con la forma adulta. El compromiso pulmonar es poco frecuente y su manejo es un
desafio. Se presenta el caso de un varén de 13 afios con antecedente de papilomatosis laringea desde los
dos afios. El paciente mostro dificultad respiratoria y multiples nddulos estenosantes en laringe y traquea,
y varios quistes pulmonares visualizados en la tomografia de torax. Se le realiz6 exéresis de las lesiones
papilomatosas y traqueostomia. Recibié dosis tnica de bevacizumab 400 mg intravenoso y terapias respi-
ratorias con evolucion favorable, sin recurrencias en el seguimiento.

Palabras clave: Papiloma Virus Humano; Papilomatosis Respiratoria; Microcirugia (fuente: DeCS BIREME).

RECURRENT LARYNGEAL PAPILLOMATOSIS WITH
PULMONARY INVOLVEMENT: CASE REPORT

ABSTRACT

Recurrent respiratory papillomatosis is a neoplastic disease caused by the human papillomavirus and
characterized by the growth of exophytic proliferative lesions affecting the mucosa of the respiratory tract.
This condition has a bimodal age distribution; the juvenile form affects those under 20 years of age, is
more aggressive and presents multiple papillomatous lesions and high frequency of recurrence, compa-
red to the adult form. Pulmonary involvement is rare and challenging to treat. We present the case of a
13-year-old male with a history of laryngeal papillomatosis since the age of two years. The patient showed
respiratory distress and multiple stenosing nodules in the larynx and trachea, as well as several pulmonary
cysts identified on chest CT. The patient underwent excision of the papillomatous lesions and tracheos-
tomy. Then, the patient received a single dose of intravenous bevacizumab 400 mg and respiratory thera-
pies with favorable evolution, without recurrences during follow-up.

Keywords: Human Papilloma Virus; Respiratory Papillomatosis; Microsurgery (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

La papilomatosis respiratoria recurrente (PRR) también llamada papilomatosis laringea recu-
rrente o papilomatosis gldtica, se caracteriza por el crecimiento de lesiones proliferativas exofi-
ticas de tejido conectivo recubiertas por epitelio que afectan la mucosa de las vias respiratorias,
originada por el virus del papiloma humano (VPH) 1. Se clasifica en alto riesgo cuando son
causadas por los genotipos VPH-16 y VPH-18 asociados a malignidad y en bajo riesgo cuando
los genotipos VPH-6 y VPH-11 asociados a papiloma son los causantes de la enfermedad.

La epidemiologia de PRR muestra una distribucién bimodal, con una forma juvenil pre-
sente en menores de 20 aflos, generalmente agresiva, con multiples lesiones papilomatosas y
alta frecuencia de recurrencia, en comparacioén con la forma adulta ®. Asimismo, la frecuencia
de PRR es de 4,3 casos por 100 000 habitantes en la forma juvenil y 1,8 casos por 100 000 ha-
bitantes, en la forma adulta ©.
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La PRR usualmente estd localizada en la laringe y en la
region subgldtica, mientras que el compromiso de la traquea
se ha documentado en un 5% de los casos y las vias respira-
torias inferiores estan involucradas en menos del 1% de los
casos ©. En un seguimiento a pacientes durante 25 afios, solo
el 1,8% de los pacientes presentaron lesiones pulmonares ©.

La papilomatosis laringea tiene un tratamiento quirdr-
gico y médico, siendo el estindar la escisiéon quirurgica ®.
Como otra alternativa se usa el bevacizumab que es seguro y
se emplea como terapia adyuvante, disminuyendo la necesi-
dad de cirugias, con impacto en la calidad de la voz ©.

En el Perd, existen pocos reportes de PRR 11V, Se pre-
senta un caso de PRR en un adolescente de 13 anos.

REPORTE DEL CASO

Varén de 13 anos procedente de Cusco, con antecedente de
papilomatosis laringea desde los dos afios (a los tres afos
requirié colocacion de traqueostomia) y madre con antece-
dente de papiloma genital. El paciente ingresé al Instituto
Nacional de Salud del Nifio de San Borja en Lima, por pre-
sentar un tiempo de enfermedad de 16 dias, caracterizado
por dificultad respiratoria a predominio nocturno, estridor
laringeo inspiratorio y moderada disfonia; previamente reci-
bio azitromicina y soporte de oxigeno, sin mejoria.

En el examen fisico se encontré leve tiraje subcostal,
murmullo vesicular disminuido en hemitérax izquierdo y
sibilantes escasos a predominio del hemitérax derecho, por
lo que requirié apoyo oxigenatorio con canula binasal a 4
litros. El resto de la evaluacién no tuvo hallazgos relevantes.
A nivel laboratorial se evidenci6 leucocitos en 8,03 x 10°/u,
plaquetas 209 x 10°/u, hemoglobina 13,2 g/dL, proteina C
reactiva en 36,6 mg/L. Como parte de los estudios de imagen
se le realiz6 una radiografia de térax (Figura 1) y una tomo-
grafia de cabeza y cuello (Figura 2).

A las 48 h de su ingreso presenté mayor estridor y difi-
cultad respiratoria, por lo que se decidid su ingreso a sala de
operaciones de emergencia para traqueostomia, microciru-
gia y exéresis de lesiones papilomatosas, se evidencio tumor
apendicular de aspecto papilomatoso de bandas ventricula-
res en epiglotis cara glética, cuerdas vocales, subglotis y tra-
quea hasta el anillo 5. El informe anatomopatolégico reporto
atipia coilocitica por VPH y displasia leve focal.

En el posoperatorio inmediato paso a la unidad de cui-
dados intensivos pediatrica para monitoreo respiratorio, con
destete de oxigeno a las 48 horas. Recibid dosis tinica de be-
vacizumab 400 mg intravenoso y posteriormente evoluciond
con mejoria clinica. El paciente permanecié hospitalizado
durante siete dias, logrando la estabilidad clinica mediante
la normalizacién en los niveles de saturacion de oxigeno y el
destete progresivo de oxigeno, fue posteriormente referido al
hospital de Brefia para continuar su manejo. Se realizo tele-
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monitoreo luego de ocho meses y familiar indicé que no se
ha evidenciado recaida u otras intercurrencias.

DISCUSION

La PRR, conocida como una neoplasia benigna de la laringe,
es causada por el virus del VPH @219, 1a frecuencia de PRR es
mas del doble en la poblacién juvenil comparado con los adul-
tos ®; ademads la edad temprana es el factor méds importante de
gravedad de la enfermedad 9. Los nifios cuyo PRR se diag-
nostica a una edad mas temprana (menos de tres afios) tienen
3,6 veces mas probabilidades de tener mas de cuatro cirugfas
por afo y casi el doble de probabilidad de tener multiples sitios
anatomicos afectados 7. Los sintomas mas frecuentes son ron-
quera, tos cronica, disnea, infecciones respiratorias superiores
recurrentes, neumonias, disfagia, estridor o retraso del creci-
miento, los mismos que tienden a ser mds graves en los nifos
debido al rdpido crecimiento de las lesiones *'#).

En la actualidad, no existe cura para la enfermedad y el
tratamiento se centra en mantener las vias respiratorias per-
meables y la calidad de voz; sin embargo, muchas veces se
requieren multiples escisiones quirdrgicas, en poco tiempo,
debido a las recaidas 1®'*). Dentro de la terapia adyuvante se
ha sugerido el uso de multiples medicamentos como interfe-
rén, cidofovir, bevacizumab, entre otros "°. En una revision
sobre el uso de cidofovir, adyuvante intralesional, se eviden-
cio una respuesta de 56,5% de la PRR juvenil. Ademas, el
tratamiento no aumento el riesgo de displasia laringea @V.

Otra alternativa es el bevacizumab, un anticuerpo IgG1
monoclonal recombinante que se une extracelularmente al
factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF), el cual es

Figura 1. Radiografia de Torax. En la imagen se observa enfisema sub-
cutdnea cervical, multiples formaciones quisticas en ambos campos
pulmonares, con medida de 38 x 26 mm aproximadamente; ademas
discreto neumomediastino.
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Figura 2. Iméagenes de tomografia de cabeza, cuello y térax. (A) Se aprecia a nivel de faringe y trdquea multiples nédulos que estenosan la luz. (B) y (C)
se observan formaciones quisticas en ambos campos pulmonares, ademas de neumomediastino con enfisema del tejido subcutaneo a nivel cervical.

un mediador importante en el crecimiento de lesiones en
la PRR @. Esta terapia adyudante permite incrementar el
tiempo entre cirugias, con una reduccién en la frecuencia
de estas y una mejor calidad de la voz . El medicamento
ha demostrado ser seguro, incluso en pacientes con PRR que
requieren mas de cuatro cirugfas al afio 2.

El reporte tiene la fortaleza de presentar un caso de PRR con
compromiso pulmonar documentado mediante estudio anato-
mopatoldgico e imagenes de tomografia con reconstruccién 3D,
ademas de dar a conocer el efecto positivo del bevacizumab, pos-
terior a su administracién y seguimiento. Como limitaciones se
debe reconocer que, debido a que el paciente provenia del Cusco
y que luego de la intervencién quirtrgica fue referido al Instituto
Nacional de Salud del Nifio Brefia, no se pudo realizar un segui-
miento presencial para la evaluacion clinica, control endoscépico
y de imagenes para corroborar de manera objetiva los efectos a
largo plazo de la cirugia y del bevacizumab.

Se concluye, que el compromiso pulmonar en la PRR es
una afectacion poco frecuente, con mayor prevalencia en
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