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Resumo

A amiloidose traqueobronquica ¢ uma forma pouco comum de amiloidose localizada, caracterizada por depésitos amildides limitados a
traquéia, bronquios principais e bronquios segmentares. Nos apresentamos o caso de um homem aposentado de 67 anos com dispnéia
progressiva de longa data, sibilancia e dor toracica. O diagndstico de amiloidose traqueobronquica foi realizado apos trés fibrobroncoscopias
e confirmacédo histopatoldgica com coloracdo vermelho congo.

Descritores: Amiloidose/traquéia; Broncoscopia; Doencas da traquéia/diagndstico.

Abstract

Tracheobronchial amyloidosis is an uncommon localized form of amyloidosis, characterized by amyloid deposits restricted to the trachea,
main bronchi and segmental bronchi. We present the case of a retired 67-year-old man with long-term progressive dyspnea, wheezing and
chest pain. A diagnosis of tracheobronchial amyloidosis was made after the third fiberoptic bronchoscopy and histological confirmation
through Congo red staining of tissue samples.

Keywords: Amyloidosis/trachea; Bronchoscopy; Tracheal diseases/diagnosis.

Introducio

As amiloidoses constituem um grupo de doencas nas
quais as dobras das proteinas extracelulares, ou melhor, o
erro nesse dobramento, tém um papel fundamental.”? A
doenca pode ser hereditaria ou adquirida, podendo ser sisté-
mica ou localizada. Alguns pacientes sdo assintomaticos,
ao passo que outros exibem uma variedade de sintomas
e, em certos casos, a afeccdo pode ser grave e com risco
de morte.?) A amiloidose traqueobrénquica é uma forma
localizada incomum de amiloidose, caracterizada por depo-
sitos amildides limitados a traquéia, bronquios principais e
brénquios segmentados.C

Relato de caso

Homem de 67 anos, aposentado, hipertenso, ex-fu-
mante e ex-etilista, foi encaminhado ao nosso servico com
queixas de dispnéia progressiva, sibildncia e dor tordcica nos
ultimos 6 meses. Uma radiografia de torax obtida 8 anos
antes mostrava aumento hilar direito. Tinha também uma
historia de longa duracdo de episodios de hemoptise que
cessaram 10 anos antes, assim como uma historia de infec-
cdes respiratdrias recorrentes. No exame fisico, apresentava
murmurio vesicular diminuido e crepitacdes leves nas bases
pulmonares. Uma segunda radiografia de torax apresentou
as mesmas caracteristicas da primeira. Os resultados dos
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Figura 1 - Tomografia computadorizada de torax
mostrando espessamento de parede com calcificagcoes
e estenose dos bronquios principais e intermediarios
direitos.

testes de funcdo pulmonar (espirometria e teste de
caminhada de seis minutos) e dos testes laborato-
riais estavam dentro dos limites da normalidade.
Uma recente tomografia computadorizada de torax
mostrava estenose parcial dos bronquios principais
e intermediarios direitos e calcificacdes mucosas
laminares que se estendiam do terco superior da
traquéia para areas estenodticas inferiores, assim
como linfoadenomegalias mediastinais (Figura 1).
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Uma amostra de escarro induzido foi negativa para
bactérias, bacilos alcool-acido resistentes e fungos.
0 lavado broncoalveolar revelou um processo infla-
matorio inespecifico.

A fibrobroncoscopia foi realizada por trés vezes
durante a abordagem diagndstica. Todos os exames
revelaram compressdo extrinseca do lado direito da
traquéia, infiltrados mucosos nodulares distribuidos
a partir da carina principal para os bronquios princi-
pais e intermedidrios direitos, assim como estenose do
brénquio intermediario (Figura 2). Somente durante
a terceira fibrobroncoscopia foi possivel obter uma
amostra utilizavel dos infiltrados endobrénquicos. A
analise histopatologica da amostra tecidual corada
com vermelho congo demonstrou birrefringéncia
verde-mac¢d quando visualizada sob luz polari-
zada (Figura 3). Um diagnostico de amiloidose foi
fortemente sugerido. Amostras de tecido adiposo
periumbilical e de medula dssea ndo evidenciaram
doenca sistémica. Os resultados do exame de urina
(proteinuria e creatinuria por 24 h) e perfil protéico
estavam dentro dos limites de normalidade. Néo
foram reveladas anormalidades no ecocardiograma,
eletrocardiograma e ultra-sonografia abdominal. O
diagnostico foi de amiloidose traqueobronquica.
Apos seis meses, o paciente somente fez uso de
broncodilatadores de curta duragdo, apresentando
sintomas respiratorios leves e resultados normais
nos testes de funcdo pulmonar.

Figura 2 - Visdo broncoscépica. a) Envolvimento nodular multiplo dos bronquios principais direitos; b) Estreitamento
dos bronquios lobares intermediarios.
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Figura 3 - a) A andlise histopatologica de uma amostra de
tecido mostra massas eosinofilicas de material amildide;
b) Coloracdo com vermelho congo demonstrando
birrefringéncia verde-maca.

Discussio

A amiloidose traqueobronquica ¢ uma doenca
rara resultante da deposicdo anormal de prote-
inas sob a mucosa da traquéia e dos grandes
bronquios.”? E uma doenca de progressio lenta
que exige evidéncias histopatoldgicas para a
confirmacio do diagndstico.®* A amiloidose
traqueobronquica ocorre tipicamente em pacientes
entre 40 e 50 anos, constituindo 0,5% das lesdes
traqueobronquicas sintomaticas.>? S3o sintomas
comuns a tosse cronica, dispnéia, sibilancia, hemop-
tise e pneumonias recorrentes.?'? Foram reportados
casos de amiloidose traqueobronquica que simulam
asma de dificil manejo.'” Metade de todos os
pacientes apresenta radiografia de tdrax normal;
as alteracdes mais comuns sio atelectasia lobar,
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calcificacdes bronquicas, bronquiectasias e adeno-
patia hilar.#™ A tomografia computadorizada de
térax e a fibrobroncoscopia revelam espessamento
de parede bronquica, estreitamento irregular do
lumen das vias aéreas e nddulos calcificados dentre
a submucosa.?*9. A tomografia computadorizada
pode sugerir o diagndstico, mas a fibrobroncos-
copia permite uma visualizacdo melhor das lesdes
e tem a vantagem de permitir a obtencdo de amos-
tras para a andlise histopatologica. Na maioria
dos casos, o diagnostico ¢ atingido somente apds
exames seqlienciais de fibrobroncoscopia.

Durante a abordagem diagnostica, é essencial
considerar a possibilidade de doencas neoplasicas,
doencas granulomatosas, traqueobroncopatia oste-
ocondroplastica e policondrite recidivante,®*'314
Os sintomas clinicos de longa duracdo associados
a resultados de estudos de imagem e de fibrobron-
coscopia estreitam as possibilidades diagndsticas,
sendo os principais diagndsticos diferenciais a
traqueobroncopatia osteocondroplastica e a poli-
condrite recidivante.®'® Neste relato de caso, o
diagnostico histopatoldgico somente foi realizado
apods a terceira fibrobroncoscopia, o que reflete o
baixo nivel de suspei¢do de amiloidose traqueobro-
nquica por parte dos patologistas e broncoscopistas.
Embora a abordagem terapéutica recém-desenvol-
vida, conhecida como terapia por radiacdo por feixe
de elétrons, possa ser uma opgdo viavel,!" nio
temos experiéncia com esse tipo de intervencio em
nosso servico. O paciente descrito aqui recusou ser
submetido a intervencdo cirurgica, sendo, portanto,
tratado somente com broncodilatadores de curta
duracio.

Em conclusdo, os pacientes com amiloidose
traqueobrénquica podem apresentar uma grande
variedade de sintomas inespecificos e achados carac-
teristicos em exames de imagem. O diagndstico ¢
essencialmente confirmado através de fibrobroncos-
copia, com coloracdo adequada (vermelho congo)
das amostras de tecidos bronquicos.
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