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Amiloidose pulmonar: relato de dois casos com
apresentacoes radioldgicas distintas.
Pulmonary amyloidosis: case report of two cases with diferent radiologic presentation.
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RESUMO

clinico-radiolégicas distintas.

ABSTRACT

INTRODUCAO

A amiloidose é patologia caracterizada por depési-
tos extracelulares de proteinas amiléides. Mais frequen-
temente, sua apresentacdo ocorre de forma sistémica,
porém essa enfermidade também pode manifestar-se de
forma localizada, em determinado 6rgao ou sistema.'

Um dos possiveis sitios acometidos é o pulmao,
com quatro diferentes formas de apresentacao descri-
tas na literatura: pseudo-tumoral, submucosa, intersti-
cial e nodular.

Neste trabalho, os autores relatam dois casos da
forma pulmonar, com manifestacdes clinico-radiol6gi-
cas distintas.

RELATO DOS CASOS
Caso 1
Paciente de 53 anos, masculino, pardo, natural do Rio
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A amiloidose é doencga caracterizada por depdsitos extracelulares de proteinas amildides. Mais frequentemente, sua
apresentacdo ocorre de forma sistémica, porém essa enfermidade também pode manifestar-se de forma localizada, em
determinado érgao ou sistema. Neste trabalho, os autores relatam dois casos da forma pulmonar, com manifestagées

Descritores: amiloidose, tomografia computadorizada, pulmao.

The amyloidosis is a disease characterized by extracellular deposits of amyloid proteins. More frequently the presentation

takes place in a systemic way, however this illness also can happen in a located form in a determined organ or system. In this
work, the authors report two cases of the pulmonary form with different clinical and radiographically patterns.

de Janeiro, aposentado (trabalhou com filamentos de
lampadas durante, aproximadamente, 20 anos), casa-
do. Ex-tabagista, com carga tabdgica de 30 macos-ano
(interrompeu habito ha 20 anos).

Paciente refere que ha 16 anos, durante exame
periédico da empresa onde trabalhava, realizou teler-
radiografia de térax, que evidenciou hipotransparéncia
nodular em campo pleuro-pulmonar direito. Era assin-
tomatico a época e, em decorréncia do achado radio-
l6gico, foi submetido a tratamentos para pneumonia
nao especifica e chegou, inclusive, a receber esquema
triplice com rifampicina, isoniazida e pirazinamida, por
seis meses, sem alteracdo da imagem descrita. Desta
forma, apesar de assintomatico, foi levado a bidpsia
pulmonar via toracotomia, ha 13 anos, devido a suspei-
ta de carcinoma broncogénico. O laudo histopatologi-
co revelou tratar-se de depdsito amildide, confirman-
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do, assim, o diagndstico de amiloidose pulmonar em
sua forma nodular.

Nos anos subsequentes, manteve acompanha-
mento especializado, em servico de pneumologia,
tendo apresentado, como intercorréncias, episodios
esparsos de hemoptise de pequena monta, além de
varias infeccdes respiratorias responsivas a terapia an-
tibidtica usual. Controles radiol6gicos com radiografias
seriadas e tomografias computadorizadas de térax de-
monstraram aumento progressivo das lesdes nodula-
res, com calcificacbes grosseiras de permeio (Figuras
1A, 1B, 1C e 1D) Foi investigada ocorréncia de envolvi-
mento sistémico relacionado a doenca pulmonar, mas
nenhum outro comemorativo foi encontrado.

Figura 1A - Radiografia de térax em PA com lesées nodulares de ta-
manhos variados distribuidas bilateralmente pelo parénquima pul-
monar, sendo algumas com aspecto calcificado.

Figura 1B — Radiografia de térax em perfil demonstra lesées nodula-
res bilaterais, sendo algumas com aspecto calcificado.
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Figura 1C - TC de térax mostrando multiplos nédulos bilaterais e
opacidades parenquimatosas de limites imprecisos.

Figura 1D - TC de térax (janela para mediastino) mostrando calcifi-
cagOes grosseiras associadas as opacidades pulmonares grosseiras
descritas na imagem anterior.

Diagnéstico final: amiloidose localizada pulmonar,
forma nodular.

Caso 2

Paciente masculino, 49 anos, pardo, agente de saude,
natural do Rio de Janeiro. Ex-tabagista, com carga ta-
bagica de 20 macos-ano (interrompeu ha 10 anos).
Paciente referia queixas de dispnéia progressiva, ha
seis meses, atualmente surgindo mesmo em repouso.
Relatava ainda dispepsia, artralgias em grandes articu-
lacdes e sindrome consumptiva, com perda ponderal
estimada em 10 kg no periodo, além de linfonodome-
galia cervical. Negava tosse ou febre.

Apos realizacdo de radiografia do térax e tomo-
grafia computadorizada, que demonstraram infiltra-
do intersticial difuso do tipo reticulo-nodular com
acentuado espessamento dos septos interlobulares e
derrame pleural bilateral (Figuras 2A, 2B, 2C e 2D), foi
submetido a bidpsia pulmonar transbroncoscépica,
cujo resultado histopatolégico revelou depdsitos de
material amiléide em lamina prépria.



Figura 2A — Radiografia de térax em PA demonstrando pequeno no-
dulo com densidade aumentada em terco médio do pulmao direito,

além de infiltrado reticulo-nodular predominantemente em bases
pulmonares.

Figura 2B - TCAR mostrando nédulo pulmonar calcificado a direita e
infiltrado intersticial difuso.
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Figura 2C - Radiografia de térax em PA evolutiva do caso 2 demons-
trando infiltrado intersticial reticulo-nodular difuso, além de derra-
me pleural bilateral (maior a direita).
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Figura 2D - TCAR de térax com infiltrado intersticial predominan-
temente reticular, representado pelo espessamento septal difuso,
além de derrame pleural bilateral.

Diagnéstico final: amiloidose pulmonar, forma inters-
ticial.

DISCUSSAO

A amiloidose é uma doenca caracterizada pelo
deposito de proteina amiléide em diferentes 6rgdos
e tecidos. Esse depésito pode ser responsavel por di-
ferentes formas de apresentacao clinica, com espec-
tro que varia, desde o paciente assintomatico, até a
disfuncdo organica multipla. Isso decorre da possibi-
lidade do referido depdsito amildide poder ocorrer
de forma localizada, em determinado érgéo, determi-
nando doenca silenciosa, na maior parte das vezes,
ou 0 mesmo acometer o organismo de forma disse-
minada, acarretando disfuncdo organica sequencial
e, por ultimo, o 6bito.?

Existem algumas formas de classificar a amiloido-
se, porém a mais utilizada tem como base a identifica-
¢ao do tipo de fibrila amiléide que compde o depdsito
extracelular encontrado.® Desta forma, temos:

- Amiloidose de cadeia leve (AL). Atualmente é a forma
mais comum de amiloidose sistémica. Cerca de 20%
desses pacientes podem ter mieloma mdiltiplo, mas a
maioria apresenta outras gamopatias monoclonais ou
doenca de cadeia leve.

« Amiloidose por amiléide A (AA). Forma associada
com doenca cronica/inflamatéria. Também conhecida
como amiloidose secundaria. Os protétipos de enfer-
midades associadas a essa evoluc¢ao sdo a tuberculose,
a hanseniase e a osteomielite. Existem, também, for-
mas familiares de depésitos de fibrilas AA, represen-
tadas pela febre familiar do Mediterraneo e pela febre
irlandesa familiar.

« Amiloidoses Heredofamiliares. Heranca tipo autosso-
mica dominante com acometimento principalmente
de sistema nervoso (polineuropatias, desautonomias).

O diagnéstico definitivo é obtido por meio de
biépsias de tecidos e 6rgaos potencialmente acometi-
dos. Na forma sistémica, existem locais que produzem
boas amostras para exame histopatolégico, como gor-
dura peri-umbilical e reto. A avaliacdo desse material
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obtido por bidpsia, apds coloracdo com vermelho do
congo, geralmente permite o diagndstico.

Tentando nos ater um pouco mais as formas de
apresentacao pulmonar da amiloidose, fruto inicial
de discussao deste artigo, percebemos que existem
quatro formas de manifestacdo descritas de forma
corrente na literatura médica: pseudo-tumoral, sub-
mucosa, nodular e intersticial.> Na maior parte das
vezes, a doenca pulmonar é apenas um dos sitios da
doenca sistémica; porém, de forma mais rara, pode
ser o Unico 6rgao afetado.

Sua apresentacdo clinica varia, desde achado for-
tuito em exame de imagem, até quadros pouco espe-
cificos de tosse, dispnéia, hemoptise e pneumonia.’

O diagnéstico definitivo nem sempre é tarefa
facil, mesmo para profissionais experientes, uma vez
que os achados broncoscépicos e radioldgicos po-
dem mimetizar diversas outras doencas. A forma tra-
queobrénquica (pseudo-tumoral e submucosa) pode
ser facilmente confundida com carcinoma bronco-
génico e sarcoidose, por exemplo, sendo necessaria
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avaliacdo histopatoldgica para confirmacdo diagnoés-
tica. Ja a forma parenquimatosa (nodular e intersti-
cial) encontra diagndstico diferencial em doencas
infecciosas, neoplasicas e, até mesmo, inflamatérias,
com achados radiolégicos que incluem nédulos com
localizagdo preferencial em lobos inferiores e de dis-
tribuicao periférica e sub-pleural, lesdes calcificadas
e escavadas.>*

No que se refere a terapéutica, pouco se sabe até
o presente momento. Terapias locais, como ablagdo a
laser e debridamento mecanico via broncoscopia, sdo
as modalidades mais empregadas quando da doen-
¢a traqueobronquica sintomatica, enquanto a forma
parenquimatosa ndo apresenta qualquer proposta de
tratamento universalmente aceita pela comunidade
médica. O progndstico da doenca pulmonar depen-
de, basicamente, da presenca de doenca sistémica,
encerrando pior desfecho, ou enfermidade restrita ao
sistema respiratdria, que costuma ter curso mais in-
dolente, com sobrevida elevada associada a progres-
sdo lenta dos depositos amildides.?”
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