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RESUMO

Introdugao: Amiloidose laringea primaria € uma doenca rara e
benigna, com poucos relatos na literatura que evolui com obstru-
¢ao de vias aéreas e necessidade de tragueostomia. Objetivos:
Relatar um caso de amiloidose laringea primaria com obstrugao
de vias aéreas, com uma breve revisdo da literatura. Relato do
Caso: Paciente, 41 anos, sexo feminino, apresentou quadro de
dispnéia leve e disfonia, que apds dois anos de evolugao, intensi-
ficou-se, durante episédio de infecgao de vias aéreas superiores.
Feita a bidpsia de pregas vocais chegou-se ao diagndstico de
amiloidose laringea. Realizada investigacédo sistémica e confir-
mado o diagndstico de doenga primaria da laringe. Os sinto-
mas pioraram progressivamente sendo realizada traqueostomia
de urgéncia apds um ano. Foi submetida subseqlientemente a
duas microcirurgias de laringe com melhora importante da dis-
fonia, porém continua sendo acompanhada para programagao
de nova abordagem e possivel decanulagdo. Conclusao: Amiloi-
dose laringea primaria € uma doenca rara e benigna, mas que
pode evoluir com complicagbes graves como a obstrucdo de vias
aéreas. Tendo em vista as limitagbes da terapéutica disponivel
atualmente, estudos sao necessarios para melhorar o progndstico
dos pacientes acometidos por essa doenca.

Descritores: Amiloidose, Obstrucao das Vias Respiratorias,
Doencas da Laringe
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ABSTRACT

Introduction: Primary laryngeal amyloidosis is a rare, be-
nign disease with few reports in the literature. It leads to with
obstruction and may require tracheotomy. Objectives: To report
a case of primary laryngeal amyloidosis with airway obstruc-
tion with a brief review of the literature. Case Report: Female
patient, 41 years, presented with mild dyspnea and dysphonia
which after two years later, became worse during an episo-
de of upper respiratory infection. A vocal fold biopsy yields
the diagnosis of laryngeal amyloidosis. Systemic investigation
confirmed the diagnosis of primary disease of the larynx. The
symptoms gradually worsened and an emergency tracheotomy
was performed one year later. She underwent two microsurge-
ries of the larynx with marked improvement of dysphonia, but
continues to be followed for possible decanulation. Conclusion:
Primary laryngeal amyloidosis is a rare and benign disease
but it can progress to serious complications such as airway
obstruction. Given the limitations of therapy currently availa-
ble, studies are needed to improve the prognosis of patients
affected by this disease.

Keywords: Amyloidosis, Airway Obstruction, Laryngeal Di-
seases.
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INTRODUCAO

Amiloidose localizada, acometendo somenE&)érgéos da ca-
beca e pescogo, é uma doenca rara e benigna . O local mais
comum de acometimento € a laringe, correspondendo a 0,2%
a 1,5% dos tumores benignos deste 6rgao . Dentro da Iaringg,
as pregas vocais e as pregas vestibulares sao mais afetadas
E caracterizada pela deposigég extracelular de fibrilas protéicas
compostas por polipeptideos . Na literatura nacional encon-
tramos a descricdo de alguns casos, porém foram raros os
casos de amiloidose primaria laringotraqueal que evoluiram
com obstrugé% de vias aéreas superiores e necessidade de
traqueostomia , como o caso descrito neste relato.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 41 anos, parda, auxiliar de lavan-
deria, apresentou quadro de dispnéia leve e disfonia com dois
anos de evolugéo. Os sintomas intensificaram-se apds episddio
de infecgao de vias aéreas superiores (IVAS), quando procurou
outro servigo e foi feita a hipdtese diagndstica de edema de
Reinke. Realizada bidpsia laringea cujo laudo histopatolégico
mostrou depédsito de material amorfo. A coloragdo pelo ver-
melho congo revelou polarizagdo em verde maga, compativel
com amiloidose (Figuras 1 e 2). Apresentou piora progressiva
e, apds um ano foi submetida a traqueostomia de urgéncia por
obstrucéo de vias aéreas superiores.

Apods o iniciou do acompanhamento no Servigo de Otor-
rinolaringologia e Cirurgia de Cabeca e Pescogo do Hospital
Universitario de Brasilia, a paciente passou por avaliacdo da
clinica a fim de afastar doenca secundaria e/ou sistémica. Foi
submetida a bidpsia de tecido celular subcutéaneo de abdome
e colonoscopia com bidpsias de célon, que nao evidenciaram
a presenca de depdsitos cutdneos e vasculares de material
amiléide. Exames laboratoriais, tais como hemograma completo,
coagulograma, exame sumario de urina, uréia, creatinina, TGO,
TGP, VHS, eletrdlitos, proteinas fragdes e total ndo demons-
traram alteragdes. Tomografia Computadorizada (TC) cervical
mostrou severo espessamento concéntrico com area de obs-
trucdo completa acometendo glote, regido subgldtica e traquéia
proximal com 38 mm de extensdo cranio-caudal e apresentan-
do discreta captacdo homogénea de contraste. Ressonancia
Nuclear Magnética (RNM) cervical mostrou lesdo expansiva
com sinal intermediario em T1 e discreto hipossinal em T2,
relativamente bem delimitada, sem invasédo de estruturas ad-
jacentes, localizada na laringe subglética e estendendo-se
para glote. Esta lesdo determina estreitamento circunscrito da
coluna aérea laringea, associado a area de obstrugao luminal
completa na regido subglética.

A paciente permaneceu com o quadro clinico estavel, man-
tendo a cénula de traqueostomia, durante trés anos, quando
apresentou piora importante da qualidade vocal, queixando-se
de dificuldades em sua comunicacéo social. A voz apresenta-
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FIGURA 1 - Corte histoldgico da lesdo laringea corado com Vermelho Con-
go, observado sob luz convencional e aumento de 100 vezes evidenciando
depdsito amildide (birrefringdncia tipo “maga verde”

FIGURA 2 - Corte histoldgico da lesao laringea corado com Vermelho Con-
go, observado sob luz polarizada e aumento de 100 vezes evidenciando
depdsito amildide.

va timbre extremamente agudo causando constrangimento a
paciente, além da necessidade de esfor¢o vocal muito grande
a fonacdo. A videolaringoscopia, era possivel a identificacdo
das pregas vocais, porém totalmente deformadas, desde o
bordo livre até a face subglética bilateralmente, aumentadas
de volume e aparentemente apresentando material de aspec-
to infiltrativo, restando somente uma luz laringea puntiforme
(Figura 3). Foi, entdo, submetida & microcirurgia de laringe
para a retirada do material amiléide com melhora importante
da disfonia, porém evoluiu com sinéquia em comissura anterior.
Realizou uma nova abordagem em um ano com remog¢ao da
sinéquia e material amildide em prega vocal esquerda.

A paciente, atualmente, continua em acompanhamento no
Ambulatério de Laringologia, apresentando melhora da quali-
dade vocal e com perspectiva de novo planejamento cirdrgico
para remogao das lesdes e futura decanulagao.
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FIGURA 3 - Videolaringoscopia realizada anteriormente a primeira mi-
crocirurgia laringea, com a paciente ja traqueostomizada. Observar a luz
laringea quase ausente e o aspecto de infiltracdo submucosa em regibes
gldtica e subgldtica.

DISCUSSAO

A palavra amiloidose deriva dos termos gregos “amylon’
e “eidos” que significam, respectivamente, amido e seme-
lhanga®™. Virchow foi o primeiro a usar o termo amildide,
devido a reacdo semelhante ao amido quando em contato
com iodo ou acido sulfirico®- O primeiro caso de amiloidose
em orgaos da cabecga e pescogo foi descrito por Borow®™
em 1873, e desde entdao dezenas de casos foram relatados.

A amiloidose é um disturbio do metabolismo protéico no
qual fibrilas protéicas extracelulares se depositam em va-
rios tecidos. Os sintomas sao inespecificos e relacionados
com a fungé@o do local acometido, como disfonia, estridor,
disfagia, hemoptise. E mais prevalente em homens em uma
proporcao de 3:1, mais freqUente na quinta década de vida.

Pode ser classificada como sistémica ou localizada®.
Existem 25 formas bioquimicas descritas, todavia, as trés
mais comuns sao: (1) AL (cadeia leve) - amiloidose primaria
derivada de células plasmaticas e contem cadeias leves
kappa ou lambda de imunoglobulinas, pode ser localizada,
sistémica ou associada ao mieloma multiplo; (2) AA (ami-
loidose associada) - amiloidose secundaria composta de
uma proteina, nao imunoglobulina, sintetizada pelo figado,
€ uma amiloidose sistémica reativa, associada a doengas
inflamatoérias crénicas adquiridas ou hereditarias; (3) AB -
placa amildide cerebrovascular e intracerebral na doenga
de Alzheimer e casos familiares ocasionais.
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Para confirmagao diagndstica é necessaria analise his-
topatoldgica que revela aspecto microscopico de depdsitos
de matriz extracelular, sub-epitelial, acelular e eosinofilica,
eventualmente associada a infiltrado inflamatério composto
por linfécitos, plasmdcitos e células gigantes™ ®. Pode-se
utilizar coloracdo com vermelho congo que evidencia birre-
fringéncia tipo “magéa verde”™, como no caso supracitado.
Para diferenciacdo entre as formas bioquimicas pode-se
utilizar imunohistoquimica e microscopia eletrénica® 9.

O paciente com diagnéstico de amiloidose laringea de-
vera ser submetido a uma avaliagé@o geral para excluir uma
forma secunddria ou sistémica da doenca. A investigagcao
clinica inclui o hemograma, coagulograma, VHS e outras
provas de atividade inflamatéria, pesquisa de fator reuma-
téide (pela possivel associagdo com a artrite reumatoéide),
eletroforese de proteinas plasmaticas (excluir mieloma multi-
plo), testes de funcéo hepatica e renal, radiografia do torax,
eletrocardiograma e a ultrassonografia abdominal. A bidpsia
da mucosa retal ou das glandulas salivares, e a aspiragcéo
da gordura abdominal com agulha fina podem ser realizadas
para afastar doenca sistémica. A puncdo da medula dssea
é feita por alguns para excluir mieloma®?.

A RNM ¢ a técnica de escolha para detectar as carac-
teristicas mais especificas, sendo considerada mais espe-
cifica do que a TC. Os depdsitos amildides apresentam uma
intensidade de sinal intermedidria em T1 e baixa intensidade
em T2, O diagndstico diferencial deve ser feito com outros
tumores laringeos benignos e também os malignos, além de
doengas granulomatosas®.

O caso relatado mostra uma apresentacgéo relativamente
rara da doenca, na qual as lesdes acometem as pregas vo-
cais bilateralmente, subglote e traquéia, com necessidade
de traqueostomia de urgéncia por obstrucao de vias aére-
as superiores que foi exacerbado por quadro inflamatério
agudo. Felizmente a investigacao descartou a hipétese de
amiloidose sistémica. Observamos na literatura nacional so-
mente dois casos de pacientes que necessitaram de traque-
ostomia, um por obstrugcao de vias aéreas superiores® e
outro com necessidade de traqueostomia no intra-operatério
de exérese de multiplos focos em vias aéreas superiores(.
Quando a paciente chegou a nosso ambulatério, ja traque-
ostomizada, sua queixa principal era de disfonia extrema,
com queixa de voz extremamente aguda, o que dificultava
muito o seu convivio social.

O tratamento da amiloidose laringea varia da simples
observacgao da lesdo a laringectomia parcial de acordo com
a extensdo da doenca na laringe. Lesdes localizadas podem
ser removidas completamente por via endoscoépica com bis-
turi frio ou laser de CO,#*'%, Tratamentos clinicos incluindo
corticosterdides e radioterapia se mostraram ineficazes.
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A cirurgia foi realizada por via endolaringea com mi-
croinstrumental convencional, porém o uso de laser de CO,
seria uma boa opgao de tratamento. Apds a primeira cirur-
gia houve melhora importante da qualidade vocal. Deve-
-se, porém, ter uma conduta cautelosa nestes casos, uma
vez a sua fisiopatologia ainda nédo é totalmente conhecida,
nao sendo possivel a previsdo de novos depdsitos amildides
recidivando as lesodes.
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CONCLUSAO

Apesar de rara e benigna, a amiloidose deve fazer parte
do diagndstico diferencial das lesdes laringeas, uma vez que
esta pode representar a primeira manifestacdo de uma doenca
sistémica. Como demonstrado neste relato também é impor-
tante o acompanhamento rigoroso dos pacientes mesmo com
doenca primaria da laringe, pois existe o risco de evolugao para
obstrucéo de vias aéreas superiores.
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