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RELATO DE CASO

Amiloidose Laringea: Relato de um caso
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Resumo

Introducio: A amiloidose, localizada do trato res-
piratdrio superior, ¢ uma enfermidade rara. Nesta lo-
calizac@o, a laringe € o 6rgdo mais freqlientemente afe-
tado. Estima-se que cerca de 1% dos tumores benig-
nos da laringe sejam tumores amiléides. A amiloidose
laringea, localizada raramente, inicia ou estd associa-
da com um quadro sist€mico e possui evolugdo lenta.

Objetivo: Descrever um caso de amiloidose larin-
gea, localizada em regido subglética, e discutir aborda-
gem diagnéstica e tratamento, comparando com 0s
dados da literatura.

Relato de caso: Paciente setenta e cinco anos,
feminina, com historia de disfonia ha dez anos, com
piora progressiva hd quatro meses. A videolaringos-
copia demonstrou lesdo difusa, de superficie irregular,
comprometendo toda a regido subglética direita e ter-
co anterior da regido subglética esquerda. Realizou-se
bidpsia da lesao.

Discussao: Os autores discutem a apresentacio
clinica, investigacdo sistémica e tratamento, compa-
rando com os dados da literatura.

Descritores: 1. Amiloidose;
2. Laringe;
3. Videolaringoscopia.
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Abstract

Introduction: The localized amyloidosis of the
upper respiratory tract is a rare medical condition; in
this location, the most common organ affected is the
larynx. It is estimated that 1% of benign tumors in the
larynx are amyloid tumors. Localized laryngeal amyloi-
dosis rarely initiates or is associated with a systemic
disease and has a slow growth.

Objective: To describe a case of laryngeal amyloi-
dosis located in the subglotic region, to discuss the
management and treatment, comparing with literature
data.

Case report: A 75-year-old woman, with a ten-
year history of hoarseness, which has been gradually
increasing in the last 4 months. The videolaryngosco-
pic examination revealed a diffuse lesion, with an irre-
gular surface at the right subglotic region and at the
anterior third of the left subglotic region. Biopsy of the
lesion was performed.

Discussion: The authors discuss the clinical pre-
sentation, the systemic investigation and treatment,
comparing with literature data.

Keywords: 1. Amyloidosis;

2. Larynx;

3. Video laryngoscopy.
Introducao

A amiloidose € definida como o depdsito extracelu-
lar de um material homogéneo proteindceo fibrilar (subs-
tancia amiléide), que afeta preferencialmente os teci-
dos derivados do mesoderma.'

Amiloidose localizada do trato respiratorio superi-
or ¢ uma enfermidade rara e, nesta localizacgao, a la-
ringe é o 6rgdo mais freqiientemente afetado.” Esti-
ma-se que cerca de 1% dos tumores benignos da la-
ringe sejam tumores amildides®, e que evoluem lenta-
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mente e ndo costumam estar associados a um qua-

dro sistémico.'*

A substancia amiléide € homogénea, acelular, eosi-
nofilica e caracteristicamente metacromadtica , quan-
do corada com Cristal Violeta. Apresenta birrefringén-
cia positiva e dicroismo, quando corada com vermelho
congo, sob luz polarizada, e possui intensa fluorescén-
cia secundaria a luz ultravioleta, se corada com tiofla-
vine T*.

A aplicacdo de técnicas imuno-histoquimicas per-
mitiu a diferenciacdo de diversas estruturas quimicas
da substincia amiléide.® Assim, a amiloidose pode ser
classificada de acordo com parametros clinicos e bio-
quimicos em:

1) Amiloidose primaria ou idiopética, que nao possui
sinais de outra doencga preexistente ou coexistente
e com amiléide de cadeias leves de imunoglobuli-
nas (1 ou k) ou tipo AL;

2) Amiloidose secundaria ou reativa, associada a do-
encas infecciosas ou inflamatdrias cronicas e com
amildide A outipo AA;

3) Amiloidose associada ao mieloma, com amiléide de
cadeias leves de imunoglobulinas (1 ou k) ou tipo AL;

4) Amiloidose hereditaria e familiar, com amildide do
tipo transtiretina AF (pré-albumina);

5) Amiloidose localizada, sem sinais de doenca sisté-
mica;

6) Amiloidose associada ao envelhecimento;

7) Amiloidose associada a hemodidlise cronica.>>
Neste estudo, objetiva-se relatar um caso de ami-

loidose laringea localizada, discutindo-se quadro clini-

co, investigacdo da doenga sist€émica, exames de ima-
gem, técnicas imuno-histoquimicas e tratamento, atra-
vés de revisdo de literatura.

Relato do Caso

Paciente de setenta e cinco anos, sexo feminino,
branca, com histéria de disfonia ha mais de dez anos,
que piorava com o abuso da voz, e sem periodos de
melhora. H4 quatro meses referiu piora da disfonia, o
que motivou a paciente a procurar auxilio médico. Nega
tosse, dispnéia, pigarro, sialorréia, presenca de massas
cervicais, odinofagia e disfagia. Exame fisico geral sem
particularidades.

A videolaringoscopia revelou lesdo difusa, de su-
perficie irregular, coloracdo résea, que comprometia
toda a regido subglética direita e o ter¢o anterior da
regido subglética esquerda, com reducdo de 70% da
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regido glética. (Figura 1) Tendo em vista o aspecto
inconclusivo da lesdo a videolaringoscopia, decidiu-se
pela realizagao de bidpsia.

A bidpsia da lesdo demonstrou tecido acidofilico
amorfo denso em meio ao tecido fibromuscular, cuja
coloracdo pelo cristal violeta apresentou positividade
para material amildide.

Figura 1 - Videolaringoscopia, demonstrando a lesao
e o estreitamento da regido subgldtica.

Na investigacdo de amiloidose sistémica, a pacien-
te realizou hemograma, VHS, provas de funcao renal
e hepatica, eletroforese de proteinas sérica e urindria,
que ndo apresentaram alteracoes.

A tomografia computadorizada helicoidal de pes-
coco demonstrou espessamento concéntrico da la-
ringe glética e subgldtica, por tecido hipoatenuante
inespecifico, e bécio mergulhante (achado casual).
(Figura 2)

Discussao

A amiloidose laringea é entidade rara. Ocorre mais
freqiientemente entre a quarta e a sétima década de
vida. Parece haver discreto predominio no sexo mas-
culino, embora existam algumas divergéncias na lite-
ratura. Na laringe, a localiza¢cdo mais comum ¢ a su-
praglote. Nesta regido, os ventriculos e as pregas ves-
tibulares sao os locais mais amitide acometidos.! A
presenga de lesdes na glote e subglote é rara.® For-
mam tumores nodulares tinicos ou multiplos, de con-
sisténcia firme, geralmente de coloracio rosada, ou
podem ser infiltrativos, com mucosa integra, ja que sdo
depdsitos submucosos.* A localizagdo dos depdsitos ird
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determinar as manifestacdes clinicas, que sao inespe-
cificas.!* Disfonia progressiva, ndo dolorosa, de me-
ses de evolugdo, € o sintoma mais comum. Outros sin-
tomas que podem ocorrer sao tosse seca, afonia e dis-
fagia. Nas formas subgléticas difusas pode ocorrer
dispnéia, e eventualmente necessitar a realizacdo de
uma traqueostomia.! Hemoptise é rara. Paralisia das
pregas vocais ndo tem sido descrita, porém pode ha-
ver diminuicdo de sua mobilidade pelo efeito de mas-
sa.*

Neste relato de caso, existe comprometimento
subglético importante, com estreitamento da regifio glé-
tica. A paciente relatou possuir disfonia hd mais de
dez anos, o que pode corresponder a lenta progressao
da doencga, jd que nao existiam lesdes concomitantes
nas pregas vocais a videolaringoscopia.

O diagndstico definitivo se da através do exame
histopatoldgico, ja que a amiloidose laringea ndo apre-
senta caracteristicas clinicas, macroscopicas e radio-
16gicas préprias.! A aparéncia da lesdo a laringosco-
pia, as manifestacdes clinicas da doenca e o aspecto
em exames de imagem apenas sugerem a existéncia
de amiloidose laringea. Ao exame microscépico, a subs-
tancia amildide apresenta-se como depdsitos submu-
cosos de material hialino, eosinéfilo, a nivel vascular e
intersticial, que possui caracteristicas tintoriais propri-
as, ja descritas anteriormente.

A investigacdo do comprometimento sistémico se faz
através de hemograma, dosagens de uréia e creatinina,
provas de funcio hepitica, velocidade de hemossedi-
mentacdo, pesquisa de anticorpos antinucleares na uri-
na e imunoeletroforese de proteinas sérica e urinaria.’

N3ao existe tratamento especifico para nenhum tipo
de amiloidose.* O tratamento de elei¢cdo da amiloidose
laringea localizada € cirirgico. A técnica depende da
extensdo das lesdes, mas deve-se sempre ter uma con-
duta conservadora, jd que a doenga evolui lentamente,
e € mais prudente a exérese incompleta do que um
prejuizo na fungdo do 6rgao.!

A cirurgia endoscopica com laser CO, vem se
mostrando uma excelente técnica para a exérese des-
tas lesdes, ja que € um método de maior precisao, cau-
sa menos sangramento e menos reagdo inflamatéria a
curto e médio prazo.! A menor ocorréncia de fibrose
com esta técnica é particularmente importante para a
preservacdo da fungdo gldtica.* A cirurgia com laser
CO, foi o tratamento indicado para esta paciente, que
se negou a realizd-lo. Como a evolucdo da doenca é
lenta, serd realizado apenas o seguimento da paciente.
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Figura 2 - Tomografia computadorizada helicoidal de
pescogo, demonstrando espessamento con-
céntrico da laringe gldtica e subglética.
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