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Resumo

A amiloidose ¢ uma doenca caracterizada pelo deposito extracelular de proteinas fibrilares em o6rgéos e tecidos. A forma traqueal primaria
isolada ¢ rara. Relata-se o caso de um homem, 55 anos de idade, portador de amiloidose traqueal que interna por insuficiéncia respira-
toria aguda, com historia de pneumonias prévias recentes. Radiograma de tdérax seguido de tomografia computadorizada de térax revelou
obstrucdo da traquéia por tumoragio. Foi realizada tunelizacdo para alivio temporario dos sintomas. Os achado histologicos nao revelaram
neoplasia, mas identificaram substincia amildide pelo vermelho congo. Embora a baixa freqiiéncia desta situagdo clinica, ¢ discutida sua
importancia no diagnostico diferencial de tumores de traquéia e a repercussdo na conduta terapéutica

Descritores: Amiloidose; Insuficiéncia respiratdria; Vermelho congo; Obstrucdo das vias respiratorias.

Abstract

Amyloidosis is a disease characterized by extracellular deposition of fibrillar protein in organs and tissues. Primary tracheal amyloidosis is
rare. We report here a case of a 55-year-old man with tracheal amyloidosis hospitalized for acute respiratory insufficiency and with a history
of recent episodes of pneumonia. Chest X-ray and chest computed tomography showed tracheal obstruction due to a tumor. A passage
was created in order to relieve the symptoms. Histological examination (Congo red staining) revealed amyloid deposits but no evidence of
neoplasia. Although this is a rare clinical condition, its importance is discussed regarding the differential diagnosis of tracheal tumors and
the repercussions for therapeutic decision-making.
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Introducdo

Amiloidose ¢ definida como uma desordem sistémica
idiopatica caracterizada por depdsito de proteinas fibrilares

ainda outros grupos e subgrupos, todas baseadas no tipo e
na estrutura do constituinte protéico precursor.”)

e insoluveis em orgédos ou tecidos, sendo considerada uma
situagdo clinica bastante infreqiiente.!? O termo amildide
foi criado por Virchow na metade do século XIX em estudos
de autdpsia, referindo-se as propriedades de coloracio de
depositos no tecido hepatico de substancia semelhante ao
amido, logo apos a aplicagido de iodo e acido sulfurico. A
doenca torna-se clinicamente relevante quando, em sua
forma difusa, afeta a funcdo de orgdos, ou, em sua forma
localizada, ocasiona efeito de massa (amiloidoma).”

A maior parte dos casos ¢é classificada como primaria ou
secundaria, embora a Organizacdo Mundial de Saude defina

No térax, a forma cardiaca é a mais freqiiente®, apesar do
comprometimento respiratorio ter sido descrito pela primeira
vez em 1877 por Lesser.”) A forma pulmonar primaria pode
ocorrer sob as formas traqueobrénquica (nodular ou difusa)
e parenquimatosa alvéolo-septal ou nodular.!>9

0 envolvimento traqueobrdnquico, apesar de raro, ¢ a
forma mais comum dentre as formas pulmonares.!">® Em
revisdo de casos com envolvimento em traquéia, feita em
1983, haviam sido relatados apenas 67 casos na literatura
internacional, sendo 57casos de amiloidose infiltrativa difusa
e o restante sob forma nodulo-tumoral.”? Em levantamento
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de necropsias em 223 pacientes com amiloidose,
havia comprometimento pulmonar em 68 (31%),
sendo 23 com a forma primaria.”)

Apresenta-se a seguir um caso de amiloidose
primaria na forma traqueobrénquica, com o intuito
de lembrar aos médicos a existéncia de um tumor
incomum, mas que deve constar no diagndstico
diferencial de obstrucdes de traquéia, para que a
melhor a conduta terap€utica possa ser escolhida.

Relato de caso

Homem, 55 anos, ex-fumante de 20 anos/
maco tendo cessado o tabagismo ha 15 anos,
comparece a Emergéncia do Hospital Sdo Lucas
da Pontificia Universidade Catolica do Rio Grande
do Sul (PUCRS) por dispnéia intensa, mesmo em
repouso ou a minimos esforcos, com nitido esforco
respiratorio. Pela anammese remota, soube-se
que sentia dispnéia progressiva aos esforcos nos
ultimos seis meses, pelo que havia sido internado
por duas ocasides, em outros centros, por pneumo-
nias, ambas em lobo inferior esquerdo, que teriam
evoluido satisfatoriamente com antibioticos. Nao
foi possivel acessar tais documentos radiologicos,
mas acredita-se, pela informacdo do paciente, que
nido tenha havido suspeita clinico-radiologica de
obstrucdo de vias aéreas. O paciente estava em
uso de propanolol hd varios meses para hiper-
tensao arterial sistémica. O exame fisico, realizado
na sala de emergéncia, revelou paciente em bom
estado geral, com freqiiéncia respiratoria 36 ciclos/
min, intensa tiragem intercostal e em fircula. A
ausculta pulmonar, percebia-se murmurio vesicular
diminuido a esquerda e sibilancia leve bilateral, sem
estridor. Neste momento, a saturacdo de oxigénio
era de 89% em ar ambiente.

Radiograma de tdérax evidenciou atelectasia de
lobo inferior do pulméo esquerdo, com elevacdo da
cupula diafragmatica em mesmo lado e desvio de
traquéia para esquerda e possivel lesdo em traquéia.
Pela gravidade da situacdo clinica, o paciente foi
internado apds as primeiras medidas terem sido
tomadas no servico de emergéncia para estabili-
zacdo clinica. Fibrobroncoscopia evidenciou uma
extensa massa movel, com obstrucdo quase total,
no terco inferior da traquéia, junto a emergéncia do
bronquio principal esquerdo (Figura 1). Tomografia
computadorizada de torax confirmou a presenca de
obstrucdo tumoral traqueal (Figura 2). Broncoscopia
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rigida foi indicada para realizagio de tunelizacdo da
lesdo, o que foi efetivamente feita com retirada de
90% da lesdo. Apds este procedimento, o paciente
apresentou relevante melhora da dispnéia e da
tosse.

0O exame histopatoldgico do material mostrou
material amildide caracteristico, acelular, que se
coloriu histoquimicamente pelo vermelho Congo
(Figura 3). Nova fibrobroncoscopia evidenciou
lesdo residual em bronquio-fonte esquerdo, sendo
encaminhado para retirada cirurgica do restante
da lesdo pela possibilidade de recidiva tumoral a
partir desse coto. Foi realizada resseccdo segmentar

Figura 1 - Fibrobroncoscopia com extensa massa movel e
obstrucdo quase total no terco inferior da traquéia.

Figura 2 - Tomografia de torax: obstrucédo traqueal pelo
tumor.
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do angulo traqueobrdnquico esquerdo com anas-
tomose bronquica primaria. O pos-operatdrio
transcorreu sem complicagcdes. Controle broncosco-
pico tardio evidenciou cicatrizacdo da anastomose,
sem estenose ou granuloma. O paciente apresentou
importante melhora clinica, com desaparecimento
dos sintomas. Encontra-se em seguimento semes-
tral no ambulatdrio deste hospital, sem evidéncia de
recidiva até o momento.

Discussio

Com o presente relato, pretende-se lembrar
aos clinicos, radiologistas e aos cirurgides tora-
cicos de uma situacdo clinica que, apesar de néo
ser freqliente, deve constar do diagnostico dife-
rencial de quadros obstrutivos de traquéia. O
paciente aqui descrito apresentou sintomas e sinais
durante cerca de seis meses, mas niao valorizados
adequadamente, até que, ja em franca insuficiéncia
respiratoria, procurou o servico de emergéncia de
nosso hospital.

A amiloidose traqueobronquica ¢ considerada
um tipo especifico de amiloidose com deposicdo
de proteinas fibrilares especificamente em aparelho
respiratorio.*® Esta entidade geralmente ndo se
manifesta concomitantemente no parénquima
pulmonar e arvore respiratoria.®

0 caso aqui relatado enquadra-se bem neste
modelo descrito para lesdo tumoral, e portanto
os ensinamentos daquele sdo varios. Salienta que
a possibilidade diagndstica de obstrucdo em via
traqueobronquica deva sempre ser lembrada em
situagdes de pacientes com dispnéia intensa e sibi-
lancia. Esta possibilidade deve ser especialmente
aventada em pneumonias repetidas em mesma
localizacdo, como ocorreu com este paciente, até
entdo avaliado apenas em servicos de pronto-aten-
dimento.® Dentre os diagndsticos diferenciais de
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Figura 3 - Exame histopatologico mostrando material

vermelho Congo positivo.
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tumores de traquéia, a amiloidose deve ser incluida,
embora nio seja uma entidade freqiiente®® e com
descricdo formal de apenas 3 casos no Brasil, além
do presente.(1%-12)

Por ter envolvimento localizado, algum tipo de
resposta imune anormal do tecido linféide associado
aos bronquios ¢ sugerido em sua fisiopatogenia.
0 envolvimento na traquéia produz tanto placas
difusas quanto massas tumorais, simulando neopla-
sias.’) O tipo de deposito amildide ¢é diferente do
que ocorre com resposta sistémica.("?)

0 quadro clinico apresenta-se tipicamente como
0 aqui descrito, ou seja, em pacientes na quinta
década de vida, sendo levemente mais freqiiente no
sexo masculino, com tosse, dispnéia e ocasional-
mente hemoptise como quadro clinico caracteristico.
Dependendo do tamanho e localizacdo da lesdo,
pode ocorrer atelectasia pulmonar como compli-
cacdo, assim como pneumonias obstrutivas.” Se a
obstrucdo for localizada em traquéia, o achado do
exame fisico ¢ sibilancia bilateral.®

Tanto os exames radioldgicos quanto endosco-
picos sdo uteis na localizacdo e para avaliacdo da
arquitetura da regido comprometida, mas o diag-
nostico definitivo usualmente requer confirmacio
histopatoldgica.

0 diagnostico histopatologico ¢ feito pelo
encontro de amildide, um material inerte, protéico,
homogéneo, acelular e eosinofilico, que histoqui-
micamente se cora pelo vermelho Congo e mostra
birrefringéncia verde a luz polarizada.!"” Na forma
traqueobronquica, depdsitos desta substancia na
submucosa formam nodulos irregulares ou ldminas
difusas, cobertos por epitélio bronquico. Na forma
nodular, massas de amildide estdo envolvidas por
células plasmaticas, linfocitos e células gigantes. Na
forma alveolar septal, o amiloide se deposita entre a
luz capilar e as células de revestimento alveolar.

Ndo ha tratamento definitivo efetivo conhe-
cido, tendo havido tentativas de inumeras formas
de terapia, além da cirurgia, conforme varios fatores
como grau de envolvimento, sintomas e possibili-
dade de resseccio.>'¥ A terapia de ablagio a laser,
usada até recentemente, mostrou nio alterar o curso
da doenca, principalmente na amiloidose traqueo-
bronquica difusa,'® assim como também nio ha
comprovacdo que a associacdo entre prednisona e
melfalan tenha beneficio nesse mesmo tipo amiloi-
dose, mesmo sendo um esquema muito usado na
doenga sistémica.®'
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Estudos prévios evidenciaram beneficio, em
longo prazo, de radioterapia em pacientes com
amiloidose traqueobronquica, mostrando melhora
dos sintomas num seguimento de dois anos.!>'®

Nos casos de comprometimento nodulo-tumoral,
em que ha obstru¢do mecanica, broncoscopias ou
resseccoes cirurgicas sdo as formas preferenciais de
tratamento,® sendo considerado como paliativos,
ja que ndo curam a doenca e pode haver recidiva.!'®
No caso aqui relatado, a possibilidade de eventual
recidiva levou a equipe cirdrgica a buscar a excisdo
definitiva, em um segundo momento, com resseccio
segmentar do dngulo traqueobrénquico esquerdo e
anastomose bronquica.

O progndstico da doenca ¢ variavel, de acordo
com o grau de comprometimento e caracteristicas
do paciente. Ha descricdo de doenca estavel por
longos periodos, e portanto a observacdo clinica-
radiologica pode ser uma conduta aceitavel.'” Por
outro lado, alguns casos podem progredir com
deterioracdo da func¢do pulmonar e com complica-
cdes clinicas, evoluindo para o dbito.

Na forma difusa da doenca traqueal, a sobre-
vida estimada em cinco anos ¢ de 30-50%, embora
terapias com radioterapia possam melhorar tal
prognostico. No caso aqui apresentado, com acom-
panhamento de um ano, ndo ha evidéncia de ressur-
gimento da doenca.
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