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Resumo

A amiloidose pulmonar ¢ uma doenca rara, caracterizada pelo deposito extracelular de proteinas fibrilares no pulmio. Amiloidose ¢ um
termo genérico para grupos heterogéneos de doencas, incluindo doenca de Alzheimer e diabetes mellitus tipo II. Apresenta-se no aparelho
respiratdrio sob as formas traqueobrdnquica, nodular pulmonar e septal alveolar (parenquimatosa difusa). Relata-se o caso de uma mulher,
tabagista (20 anos/maco), portadora de amiloidose nodular pulmonar, diagnosticada através de exames pré-operatorios a realizagio de
colecistectomia videolaparoscopica.

Descritores: Amiloidose/diagnodstico; Transtornos linfoproliferativos; Neoplasias; Pulmio.

Abstract

Pulmonary amyloidosis is a rare disease, characterized by extracellular deposition of fibrillary protein in the lungs. Amyloidosis is a generic
term for a heterogeneous group of diseases, including Alzheimer’s disease and type 2 diabetes mellitus. In the respiratory system, it appears
in various forms: tracheobronchial; nodular pulmonary; and alveolar septal (diffuse parenchymal). We present the case of a woman who was a
20 pack-year smoker and had nodular pulmonary amyloidosis, as diagnosed through tests performed prior to laparoscopic cholecystectomy.

Keywords: Amyloidosis/diagnosis; Lymphoproliferative disorders; Neoplasms; Lung.

Introducao

nosticada no Servico de Pneumologia e Cirurgia Toracica do
Hospital Monte Sinai de Juiz de Fora (SPCT-HMS-JF).

A amiloidose ¢ uma doenca caracterizada pelo depdsito
extracelular de proteinas fibrilares em qualquer érgio.!™ E
um termo genérico para grupos heterogéneos de doencas,
incluindo doenca de Alzheimer e diabetes mellitus tipo II.
Pode ser hereditaria ou adquirida, potencialmente fatal ou
meramente um achado acidental.’) De maneira simplifi-
cada, a doenca pode ser subdividida em forma localizada
ou sistémica. Pode também ser classificada como primaria
ou secundaria.”” A amiloidose do trato respiratorio foi
descrita pela primeira vez em 1877 por Lesser e, desde
entdo, inumeras classificacdes tém sido propostas, baseadas

Relato do caso

Paciente branca de 57 anos, casada, professora aposen-
tada, natural de Juiz de Fora (MG), foi encaminhada ao
SPCT-HMS-JF porapresentarao exame radiologico (Figura 1)
pré-operatorio de colecistectomia, imagem nodular de esta-
bilidade desconhecida e de contornos irregulares em campo
pleuro-pulmonar direito. Paciente totalmente assintomatica
do ponto de vista respiratorio, tabagista (20 anos/maco),

nos achados radioldgicos, broncoscopicos e clinicos.™ 0
objetivo deste trabalho ¢ relatar o caso clinico da paciente
portadora de amiloidose pulmonar do tipo nodular diag-

com historia familiar de amiloidose cuténea.
A tomografia computadorizada de térax demonstrou
opacidade nodulariforme, com densidade de partes moles,
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Figura 1 - Radiografia de térax em posi¢do pdstero-anterior.

apresentando contornos lobulados e limites bem
definidos, medindo 2,0 X 1,5 cm, localizada no
segmento lateral do lobo médio. Auséncia de linfo-
nodomegalia mediastinal (Figura 2).

Devido ao elevado risco de malignidade, a
paciente foi submetida a toracotomia antero lateral
direita com resseccdo em cunha da lesdo localizada
no lobo médio, sendo a peca cirurgica encaminhada
a fresco para a anatomia patoldgica.

0 exame macroscopico revelou fragmentos
nodulares pardo-amarelados, eldsticos, medindo
2,0 X 1,3 cm e 1,0 X 0,7 cm, superficies de corte
apresentando aspecto mucoide e espesso. O diag-
nostico do corte de congelacio identificou auséncia
de malignidade. O estudo microscopico dos cortes
histopatoldgicos em parafina mostrou mate-
rial amorfo eosinofilico envolto por macréfagos
vacuolizados e focos de imagens negativas de
cristais de colesterol, além da presenca de septos
e vasos sanguineos espessos (Figura 3). Coloracéo
pelo vermelho Congo revelou deposito de mate-
rial amildide em placas soltas, parede de vasos e
septos, caracterizando diagnostico histopatoldgico
de amiloidose (Figura 4).

O pds-operatorio evoluiu sem intercorréncias,
sendo retirado o dreno tubular em selo d’agua no
2° dia. A paciente recebeu alta hospitalar no 3° dia e
encontra-se em controle clinico e radiologico, total-
mente assintomatica.

Discussio

Amiloidose ¢ um termo genérico para um grupo
heterogéneo de doencas associadas com depo-
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Figura 2 - Tomografia computadorizada.
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Figura 3 - Coloracao pela hematoxilina-eosina, mostrando
a presenca de material amiloide.

Figura 4 - Coloracdo pelo vermelho congo, submetido a
birrefringéncia verde a luz polarizada.
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Amiloidose pulmonar: relato de caso de achado radioldgico

da apresentagdo nodular em grande fumante

sicdo de proteinas fibrilares anormais em tecidos
e 6rgdos.>>? Existem vdrias formas distintas de
amiloidose."

A amiloidose pode ser classificada pela imuno-
histoquimica em trés tipos: reativa (tipo AA);
idiopatica primaria (tipo AL); e amiloidose rela-
cionada a transtirretina (tipo ATTR). A amiloidose
AA, derivada da proteina sérica do amildide A, esta
associada a hereditariedade e a processos infec-
ciosos cronicos, tendo sido relacionada com febre
familiar do Mediterrdneo e tuberculose. Essa forma
de amiloidose raramente apresenta-se como doenca
respiratoria. A amiloidose AL (amildide de cadeia
leve), é o tipo mais comum,!V e é considerada um
processo sistémico, manifestando-se como insufi-
ciéncia cardiaca, insuficiéncia renal ou neuropatia,
devido ao amplo depdsito de produtos clivados da
imunoglobulina.(™” O acometimento pela deposicio
da amiloidose idiopatica ¢ também encontrado na
forma ndo sistémica, com envolvimento de dérgdos
isoladamente, por exemplo, no sistema nervoso ou
no trato respiratorio.”!. 0 envolvimento do parén-
quima pulmonar pela forma AL ocorre em 28% dos
pacientes e ndo afeta a sobrevivéncia.® A amiloi-
dose ATTR ¢ associada a amiloidose sistémica senil,
com predominante envolvimento cardiaco, polineu-
ropatia ou acometimento renal."

Poucos casos de amiloidose sistémica do tipo AA
tém afetado os pulmées. Ja o tipo AL foi um achado
unanime nos estudos que seqlienciaram a proteina
fibrilar. Series de necrdpsias tém confirmado que a
amiloidose difusa do parénquima pulmonar ¢ o tipo
histolégico mais comum de amiloidose sistémica
do tipo AL. As caracteristicas clinicas raramente as
fazem confundir com edema pulmonar ou fibrose.
A doenca pulmonar avancada néo esta relacionada
com a amiloidose hereditaria.”’ Na forma sistémica
primaria, fibrilas amildides podem ocorrer em outros
sitios, tais como coracio, rins, lingua, trato gastrin-
testinal, paredes de vasos sanguineos, nervos, pele,
musculos, estruturas periarticulares, entre outros..
Cerca de 10 a 15% dos pacientes com esta forma da
doenca tém mieloma multiplo associado.® A grande
maioria dos pacientes com comprometimento
pulmonar apresenta a forma primaria da doenga.("¥

As numerosas classificacdes propostas, baseadas
na localizacdo, nos aspectos clinicos e nas caracte-
risticas quimicas do amildide, mostram a limitada
compreensdo da doenga, mesmo nos dias atuais.
De maneira simplificada, a doenca pode ser subdi-
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vidida em forma localizada ou sistémica. Ela pode
também ser classificada como primaria ou secun-
daria. A forma sistémica secundaria estd, em geral,
relacionada a processos neoplasicos, infecciosos
ou inflamatorios cronicos, incluindo tuberculose,
doenca renal cronica (particularmente pielonefrite),
sifilis, hanseniase, doenca inflamatoria intestinal,
osteomielite, infeccdes parasitarias, artrite reuma-
toide, bronquiectasias, e outros.*® A incidéncia
de comprometimento pulmonar com significado
clinico ou radiologico na forma secundaria é muito
baixa. A grande maioria dos pacientes com compro-
metimento pulmonar apresenta a forma primaria
da doenca. A amiloidose pulmonar primaria ¢ uma
doenca rara que ocorre com caracteristicas locali-
zadas ou sistémicas.®

No relato de caso descrito ndo foi realizada a
imunohistoquimica para definir o tipo de amiloi-
dose, uma vez que, clinicamente, a amiloidose ja
havia sido classificada como primaria.

Em relacdo a distribuicdo das lesdes no aparelho
respiratorio, a amiloidose pode ser dividida, didati-
camente, nas seguintes formas: traqueobronquica,
nodular pulmonar, e septal alveolar ou parenqui-
matosa difusa,*” sendo que as duas primeiras
apresentam caracteristicas localizadas e a ultima,
sistémica.@

A amiloidose traqueobronquica ¢ um diagnostico
incomum.? Estd associada a traqueobroncopatia
osteoplastica, a qual ¢ caracterizada pela presenca
de calcificacdo ou nddulos cartilaginosos dentro das
vias aéreas.”

Noédulos amiloides localizados no parénquima
pulmonar sdo geralmente um achado que precisa ser
distinguido de neoplasia. Sdo geralmente periféricos
e subpleurais, ocorrem mais freqiientemente no lobo
inferior, podendo ser bilaterais, e seu diametro varia
de 0,4 a 15 cm. Crescem vagarosamente e freqlien-
temente calcificam e formam cavidade.” A forma
nodular é mais comum em pacientes com mais de
60 anos de idade, em geral assintomaticos, e se
caracteriza pela presenca de nddulos solitarios ou
multiplos no parénquima pulmonar. Os nddulos nio
sdo uniformes no tamanho, numero ou forma, e sdo
freqiientemente bem definidos. Em cerca da metade
dos casos focos de calcificacdo ou ossificacdo podem
ocorrer. Os nddulos crescem lentamente, por anos,
e ndo involuem. O diagndstico diferencial da forma
nodular ¢ feito principalmente com neoplasias
primarias ou metastaticas, e com doencas granu-
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lomatosas, particularmente com os granulomas
hialinizantes. Na forma nodular, massas de amildide
envolvidas por células plasmaticas, linfocitos e
células gigantes sdo os achados mais comuns.””

O diagnostico histopatologico ¢ feito pelo
encontro de amildide, que é um material inerte,
protéico, homogéneo, acelular e eosinofilico,**?
e que histoquimicamente se cora pelo vermelho
Congo e mostra Dbirrefringéncia verde a luz
polarizada.(249)

Nosso caso trata-se de amiloidose pulmonar
do tipo nodular, diagnosticada acidentalmente em
virtude de exames pré-operatorios para realizacio
de uma colecistectomia. As evidéncias clinicas e
radioldgicas sinalizavam para um nddulo de origem
neopldsica, jd que o achado radioldgico eviden-
ciava uma imagem de contornos irregulares e a
historia social registrava tabagismo. Dessa forma,
optamos por realizar toracotomia exploradora que
possibilitou o correto diagndstico, e em caso de
malignidade, tornaria possivel a realizagcdo de um
procedimento potencialmente curativo. Portanto,
a presenca de imagem nodular de contornos irre-
gulares em campo pleuro-pulmonar pode levar a
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inclusdo da doenca amiloidose pulmonar no diag-
nostico diferencial radioldgico.
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