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Resumo Neste trabalho foram estudados os aspectos tomograficos observados em cinco pacientes com diagnéstico
de amiloidose pulmonar confirmado histopatologicamente. Dois deles apresentaram a forma traqueobron-
quica da doenca e mostraram nodulacées e formacdo de placas nas paredes traqueais, com calcificagoes.
Dois tinham a forma parenquimatosa difusa, um deles com opacidades reticulares e nodulares subpleurais,
e o outro com espessamento nodular de septos interlobulares e consolidacdes parenquimatosas. Ambos
apresentavam calcificacoes de permeio as lesdes. O ultimo paciente tinha a forma nodular da doenca, com
nédulos de contornos regulares em ambos os pulmdes, com calcificac6es. Os aspectos tomograficos ob-
servados, embora ndo patognomdnicos, sdo muito sugestivos do diagnéstico de amiloidose.
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Abstract Pulmonary amyloidosis: computed tomography findings.

We report the computed tomography findings of five patients with pathology proven pulmonary amyloido-
sis. Tracheobronchial amyloidosis with calcified nodules and plaques in the tracheal wall were seen in two
patients. Two other patients had diffuse parenchymal disease with calcified lesions, one had reticular and
nodular subpleural opacities whereas the other had nodular interlobular septal thickening and a parenchy-
mal consolidation. The latter presented the nodular type of the disease with multiple sharp nodules scat-
tered throughout the lungs and interspersed calcifications. The computed tomography findings observed
were not specific but strongly suggestive of amyloidosis.
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INTRODUCAO maneira simplificada, a doenca pode sdforma parenquimatosa difusa ou septal al-
subdividida em forma localizada (quandweolar)®.

Amiloidose é uma doencga de origeno material € depositado em um Unico 6r- Na forma sistémica primaria, fibrilas
indeterminada, caracterizada pela depogiéio) e forma sistémica (quando afeta maamiléides podem ocorrer em outros 6rgaos,
¢do extracelular anormal de material amide um 6rgéo). Ela pode também ser clagomo coragéo, rins, lingua, trato gastroin-
16idelt2, sificada como primaria (aquela sem umgestinal, paredes de vasos sanguineos, ner-

As numerosas classificagbes propostasausa predisponente ou coexistente) aws, pele, mlsculos, estruturas periarticu-
baseadas na localizagéio, nos aspectos aécundaria (quando existe uma doendares e outros sitids Cerca de 10% a 15%
nicos e nas caracteristicas quimicas dmausal associad4)”. dos pacientes com esta forma da doenca
amiloide, mostram a limitada compreensdo A forma sistémica secundéria esta, ert@m mieloma multiplo associadb
da doenga, mesmo nos dias atuais. Oyeral, relacionada a processos neoplasicos, Neste estudo sao apresentados os as-
infecciosos ou inflamatdérios cronicos, inpectos tomograficos observados em cinco
cluindo tuberculose, doenca renal cronieasos de amiloidose com comprometimen-
ca (particularmente pielonefrite), sifilis,to do aparelho respiratorio.
lepra, doenca inflamatéria intestinal, os-
teomielite, infec¢cBes parasitarias, artritgsAgisTICA E METODOS
reumatdide, bronquiectasias, e oufr®8.

A incidéncia de comprometimento pulmo- Foram estudados cinco casos de amiloi-
nar com significado clinico ou radiolégi-dose pulmonar, observados em trés dife-
co na forma secundaria é muito b&i¥&. rentes instituicdes hospitalares do Rio de

A grande maioria dos pacientes cordaneiro e de S&o Paulo, todos com com-
comprometimento pulmonar apresenta provagdo anatomopatoldgica. A idade dos
forma primaria da doen@&®. Amiloido- pacientes variou de 45 a 76 anos, com mé-
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se pulmonar primaria é uma doencga raraja de 57 anos.

que ocorre com caracteristicas localizadas N&o houve padronizagédo nas rotinas
(formas tragueobrdénquica e nodular puldos exames, uma vez que foram realizados
monar) ou com caracteristicas sistémicaam aparelhos de diferentes instituicdes.
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RESULTADOS Os dois pacientes com a forma paren- A paciente com a forma nodular, uma
quimatosa difusa cursavam com dispnéimulher de 45 anos de idade, queixava-se

Dois pacientes apresentavam a formha trés e quatro meses, respectivamentie tosse seca ha quatro anos. O exame to-

tragueobrénquica da doenca, dois tinhatdm era do sexo masculino, com 76 anamografico mostrou multiplos nédulos e

a forma parenquimatosa difusa, e um, a fode idade, e o outro, do sexo feminino, cormassas, de tamanhos variados, contornos

ma nodular. 50 anos. O paciente do sexo masculinoregulares, a maior parte com calcificacdes
As duas pacientes com a forma tragueanostrava opacidades lineares e nodularamorfas de permeio. Um deles apresenta-

bronquica eram do sexo feminino, uma desas bases pulmonares, predominando nea também area de escavacgéo (Figura 4).

las com 57 anos de idade e a outra com 58gides subpleurais, com calcificagbes de Todos os pacientes foram submetidos a

anos. Clinicamente, queixavam-se de togermeio (Figura 2). A outra paciente aprebiopsias, que em comum mostraram depo-

se seca, falta de ar e dispnéia aos esfor¢gegntava espessamento difuso de septos #igéo de tecido amilide na traquéia ou nos

Uma delas relatava também rouquidaderlobulares, com nodulagées ao longo daulmdes (Figura 5).

Ambas apresentavam multiplas nodulaalguns septos e também da cissura obliqua

coes e espessamento em placas das pa@squerda. Evidenciavam-se também copyscuyssio

des traqueais, com calcificagdes em algursdlidacdes nos lobos inferiores, com cal-

locais (Figura 1). Tinham também les&esificacdes puntiformes de permeio, além de Num extenso levantamento de necrop-

semelhantes nos brénquios principais. derrame pleural bilateral (Figura 3). sias feito por Smitht al{”), abrangendo um

Figura 1. Tomografia computadorizada mostrando traquéia com luz irregular,
determinada pela presenga de multiplas lesdes nodulares, com formacéo de
placas nas suas paredes. Observam-se também discretas calcificagdes em al-
gumas das nodulagoes.

90 Radiol Bras 2003;36(2):89-94



Marchiori E et al.

C

Figura 2. Tomografia computadorizada de alta resolucdo, com janelas para parénquima pulmonar e mediastino, mostrando discretas opacidades nodulares e
reticulares nas bases pulmonares, predominando nas regides subpleurais. Evidencia-se também opacidade em faixa junto a cissura obliqua a direita. Nas janelas
para mediastino observam-se calcificagdes em correspondéncia com as lesoes.

periodo de cerca de 90 anos, 223 pacien- Em relagdo a distribuigdo das lesGes n@correntes, bronquiectasias e hiperinsufla-
tes com amiloidose foram estudados. Desparelho respiratério, a amiloidose podg&o obstrutive:.
tes, havia comprometimento pulmonar erser dividida, didaticamente, nas seguintes O diagndstico diferencial da forma tra-
68 (31%), sendo 31 com a chamada fornfarmas: traqueobrdnquica, nodular pulmoeueobrénquica deve ser feito com tuber-
senil da doenga, 23 com a forma primariajar, e septal alveolar ou parenquimatosaulose traqueobrénquica, traqueobronco-
oito associados a mieloma multiplo, doislifusd! 4> patia osteoplastica e policondrite relapsan-
com uma forma classificada como familiar, A forma traqueobrénquica é o tipo maige®. Esta forma da doenga tem sido asso-
trés com a forma nodular isolada, e apenasmum da doen€a A tomografia compu- ciada com a traqueobroncopatia osteoplas-
um com a forma secundaria. Deposicatadorizada pode mostrar nédulos, Gnicolica, que se caracteriza pela presenca de
amiléide senil é um achado ocasional erau mlltiplos, fazendo protrusdo na parededdulos submucosos calcificados ou ossi-
alguns pacientes em necropsias. E estimada traquéia e/ou bronquios ou, mais comdicados na arvore traqueobrénquica. Al-
do ocorrer em 10% dos pacientes com maisente, espessamento difuso, circunfereguns autores sugerem que a amiloidose tra-
de 80 anos de idade e em 50% daquelekl, das paredes bronquicas, com placagieobrénqguica leva a traqueobroncopatia
com mais de 90 ands submucosas multifocdts). A parede es- osteoplastica, enquanto outros ndo con-
A quase totalidade dos pacientes comessada pode apresentar calcifica¢des cordam com esta rela¢do
amiloidose pulmonar tem amiloidose carAlteragdes parenquimatosas secundarias a A forma nodular € mais comum em
diaca associada, por vezes com quadro ctibstrugdo bronquica podem ser vistas, dgacientes com mais de 60 anos de idade,
nico mais grave que o pulmoffar tipo colapso, consolidacdes infecciosaem geral assintomaticos, e se caracteriza
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Figura 3. Em A, B e C, cortes dos campos superiores, observa-se espessamento difuso de septos interlobulares, com nodularidade. Notam-se também nodulagdes
em correspondéncia com a cissura obliqua a esquerda. Em D, E e F, cortes das bases pulmonares, evidenciam-se consolidagcdes nos lobos inferiores, com bron-
cograma aéreo e pequenos focos de calcificacdo puntiformes de permeio, predominando a direita. Nota-se derrame pleural bilatera |, mais extenso a direita.

pela presenca de nddulos solitarios olentamente, por anos, e nédo involuem. Gias primarias ou metastaticas, e com doen-
mdltiplos no parénquima pulmonar. Osamanho varia de micronédulos até massgas granulomatosés particularmente
ndédulos n&o s&o uniformes no tamanhale cerca de 15 centimetfdsDe regra, es- com os granulomas hialinizanté€s

numero ou forma, e séo freqlientementeavacdo nos nddulos é muito f&raem- A forma parenquimatosa difusa, em
bem definidos. Em cerca da metade ddsora possa ocorré?. geral, aparece ap0s a sexta década de vida,
casos focos de calcificacéo ou ossificagéo O diagndstico diferencial da forma no-havendo envolvimento quase exclusiva-
podem ocorrét3*1% Os ndédulos crescem dular é feito principalmente com neoplamente intersticial, com infiltrag&o amiléide
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A B
Figura 4. Tomografia computadorizada mostrando multiplas lesdes nodulares
de contornos irregulares em ambos os pulmdes, apresentando calcificacoes
amorfas de permeio. Em A, uma das lesdes esta escavada. Nota-se também,
em C, a esquerda, uma lesdo com formato triangular, com a base voltada para
a superficie pleural.

Figura 5. Em A, material obtido por bidpsia de traquéia, corado pelo vermelho Congo, mostrando actimulos de material amil6ide. Em B, mesmo corte submetido
a luz polarizada, mostrando birrefringéncia esverdeada do material amildide.
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difusa dos septos alveolares, particulaprogressivd. O progndstico é muito pior I6ide, geralmente localizados na muscular

mente do intersticio ao redor dos capilague o das outras form&se a sobrevida ou

na média de artérias e arteriolas pulmo-

redV. Radiologicamente, manifesta-se comédia apds o diagndstico é de cerca de umares, podem acompanhar qualquer dos
mo opacidades intersticiais ou alveolaresno e meitd. A forma traqueobrénquica padres de doenca parenquimafoss)

néo especificas, que se alteram muito poaausa em geral sibilancia cronica, dispnéia

co com o tempd. Na tomografia compu- e tosse (achados que levam & confusio CGBFERENCIAS

tadorizada de alta resolugdo sédo observasma), hemoptise e infec¢des respiratoriag
das opacidades reticulares anormais, code repeticd®. Apesar da sua natureza lo-
espessamento de septos interlobularesalizada e de poder ser assintomética, oca-
pequenos nédulos, bem definidos, de 2 sionalmente resulta em morbidade signifi-
4 milimetros de didmetro, e opacidadesativa devida aos fendmenos obstrutfios
confluentes, predominando nas regideamiloidomas localizados se caracterizam3-
subpleurais. Calcificagbes puntiformes nopor um curso benigfd.
nédulos ou nas consolidagdes podem O diagnéstico histopatoldgico é feito 4.
ocorref*%1) O espessamento dos septogelo encontro de amildide, que é um ma-
interlobulares pode ser nodular ou irreguterial inerte, protéico, homogéneo, acelu-
lar. O mesmo aspecto é observado nas bér e eosinofilico, que histoquimicamente
nhas peribroncovasculares e nas cis§lirasse cora pelo vermelho Congo e mostra bir-
Menos freqiientemente, a amiloidose sisefringéncia verde a luz polarizét&°12
témica se apresenta com padréo de pequé¢a forma traqueobronquica depdsitos dg;
nos nédulos, simulando sarcoidose ou tisubstancia amorfa na submucosa formam
berculose milidt?. Linfonodomegalias nddulos irregulares ou laminas difusas. O
mediastinais e/ou hilares podem estar prepitélio brdnquico que os recobre, em ge-7'
sente$?, as vezes se apresentando conal se mantém intacto. Infiltrado linfoplas-
calcificagBe®3!2 Outros achados sdomocitario e células gigantes podem ser vis-
cardiomegali&? e sinais de fibrose, comotos na periferia dos depoésitos. Dentro da$:
faveolamento e bronquiectasias de tracole¢des de amildide, pequenos ninhos de
¢ad?!?. Comprometimento pleural ocor-cartilagem podem ser observados, além de.
re raramente, podendo se expressar corfaros de calcificagdo e metaplasia dssea.
derrame pleur&t'©12) Na forma nodular, massas de amiléide en-
Clinicamente, a amiloidose ndo temvolvidas por células plasmaticas, linfocitos
preferéncia por sexo e atinge ampla faixa células gigantes sdo os achados mais co-
etaria, com casos descritos da quartarauns. Essas massas podem sofrer calcifi-
décima década de vida. A amiloidose pazagdo, com ou sem ossificagcdo. Na forma
renquimatosa difusa é a forma menos c@lveolar septal o amil6ide se deposita ens.
mum da doencga e a mais grave. O sintontee a luz capilar e as células de revestimen-
de apresentagdo mais comum é a dispné@malveolar. Depdsitos vasculares de ami-
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