AMILOIDOSE LARINGEA PRIMARIA: RELATO DE CASO

Primary laryngeal amyloidosis: case report
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RESUMO

A amiloidose é uma doenca caracterizada pelo depdsito extracelular de um material
homogéneo proteinaceo fibrilar (substancia amiléide). A amiloidose localizada no trato
respiratdrio superior € uma enfermidade rara, sendo neste caso a laringe o 6rgao mais
frequente afetado. Estima-se que cerca de 1% dos tumores benignos da laringe sejam
tumores amiloides, que evoluem lentamente, sem sintomas especificos, porém o mais
frequente é a disfonia, e ndo costumam estar associados a um quadro sistémico. O
diagnéstico definitivo é realizado pelo exame histopatoldgico, ja que a amiloidose laringea
ndo apresenta caracteristicas clinicas, macroscépicas e radiolégicas préprias. O objetivo
deste estudo foi relatar o caso clinico de um paciente com amiloidose extensa em trato
aéreo superior diagnosticado no servico de terapia intensiva do Hospital 28 de Agosto,
Manaus — Amazonas.
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ABSTRACT

Amyloidosis is a disease characterized by the extracellular deposit of a homogeneous fibrillar
proteinaceous material (amyloid substance). Amyloidosis located in the upper respiratory
tract is a rare disease, in that case the larynx is usually the most affected organ. It is stimated
that about one percent of the laryns benign tumors are amyloids tumors, those slowly
evolve without specific symptoms but yet the most common is the dysphonia, they are not
usually associated to a systemic clinical condition. The definitive diagnosis is performed by
histopathological examination, because the laryngeal amyloidosis does not present clinical,
macroscopic and radiological features. The goal of this study was to report the clinical case
of a patient with extensive amyloidosis of the upper airway tract diagnosed at the intensive
care unit of the Hospital 28 de Agosto, in Manaus - Amazonas.
Keywords: Amyloidosis; larynx; amyloid tumors; dysphonia.
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INTRODUCAO

A amiloidose se caracteriza por um grupo de doencas de depdsito de proteinas que
possuem natureza fibrilar e propriedades tintoriais especificas®. Foi descrita por Rokitasnsky
em 1842, mas o termo amiloidose foi designado por Virchow em 1851, para descrever a
coloracdo avermelhada obtida pela reacdo do amildide com o iodo. Pode ser localizada ou
sistémica, adquirida ou hereditaria, de acordo com os precursores protéicos fibrilares mais
importantes?.

A amiloidose localizada é uma doenca rara, de causa desconhecida,
correspondendo a menos de 1% de todas as lesdes benignas da laringe. A sintomatologia
ndo é especifica, principalmente devido a evolugdo lenta da doenga e nao costuma estar
associada a um quadro sistémico3. Geralmente, o sintoma mais comum é disfonia
progressiva, ndao dolorosa, outros sintomas que podem ocorrer sao dispnéia, tosse seca e
disfagia® % °>. O diagndstico é confirmado pelo estudo histopatoldgico da lesdo, com a
caracteristica de birrefringéncia esverdeada quando corado pelo vermelho congo®.

A seguir, sera apresentado um caso de amiloidose laringea primadria.

RELATO DE CASO

Paciente, 57 anos, sexo masculino, profissdo ourives, sem comorbidades prévias,
ex-tabagista, 22,5 macgos/ano, abstémico ha 17 anos, com histéria de disfonia ha mais de dez
anos, que piorava com abuso da voz, e sem episédios de melhora, com piora progressiva ha
3 meses. Negava tosse, dispnéia e disfagia prévias. Foi admitido com quadro de insuficiéncia
respiratdria aguda no servico pronto socorro do Hospital 28 de Agosto, sendo submetido a
intubacdo endotraqueal. Exame fisico geral sem particularidades. Realizada investigacao
clinica para etiologia insuficiéncia respiratdoria sem causa definida. Paciente evolui com
melhora dos parametros ventilatorios e optado desmame ventilacdo mecanica. Apds
extubacdo endotraqueal apresentou broncoespasmo severo com estridor laringeo,
diminuicdo saturacdo de oxigénio, e edema de glote, por dificuldade de abordagem de via
aérea foi submetido a tragueostomia de emergéncia.

A tomografia helicoidal cervical demonstrou espessamento difuso mucoso da
laringe com extensdo a traquéia, com reducdo significativa do calibre luminal.

A videolaringoscopia revelou epiglote com presenca de infiltrado granulomatoso
com lesdo expansiva em face glética se projetando por cima das pregas vocais, com
infiltrado estendendo-se até regido subglética (Figura 1). Realizada bidpsia da lesdo, o exame
histopatoldgico com coloragao hematoxilina-eosina mostrou depdsito de material amorfo e
eosinofilico na lamina prépria e paredes vasculares, com teste vermelho congo positivo
(Figuras 2A e 2B, e Figura 3). O estudo imuno-histoquimico revelou positividade para
amiléide A e P (Figura 4).
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Figura 2. Corte histolégico de mucosa laringea com infiltrado eosinofilico (Figura 2A)
e presenga de material amorfo (Figura 2B) em coloragdo hematoxilina - eosina.

Figura 3: Corte histolégico demonstrando deposi¢do de
material amorfo positivo pela coloragdao de vermelho congo.
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Figura 4. Imuno histoquimica que revela positividade para amildide P e A.
Imagens da videolaringoscopia

O paciente foi submetido a investigacdo para excluir forma secundaria e/ou
sistémica da doencga. Realizou hemograma, coagulograma, provas de funcdo hepdtica e
renal, eletrdlitos, eletroforese de proteinas séricas e urinarias, radiografia de térax,
eletrocardiograma, ecocardiograma transtoracico e ultra-sonografia abdominal, que nao
apresentaram alteracdes. O VHS apresentou discreta elevacao.

Devido a extensdo da lesdo, com acometimento até porcao inicial traguéia, optou-
se por seguimento clinico do paciente. O mesmo permanece traqueostomizado, em bom
estado geral.

DISCUSSAO

A amiloidose laringea é entidade rara, de etiologia desconhecida. Ocorre mais
frequentemente entre a quarta e sétima década de vida, com predominio do sexo
masculino, ndo ha preferéncia racial. Usualmente é primaria, de evolucdo lentamente
progressiva, sendo incomum surgir como primeira manifestacdo de amiloidose sistémica.
Mesmo assim, diante de um caso de amiloidose laringea, deve-se sempre afastar amiloidose
secundaria ou sistémica. Na laringe, a localizacdo mais comum é na supraglote. Nesta regido
as pregas vestibulares e ariepigldticas sdo os locais mais acometidos®. A lesdo pode se
apresentar em forma de ndédulos Unicos ou multiplos ou podem ser infiltrativos, com a
mucosa integra, ja que os depdsitos sdo submucosos®. O sintoma mais comum é a disfonia,
contudo, dependendo da localizagdo dos depdsitos, podem apresentar outros sintomas
como dispnéia, odinofagia, estritor inspiratério as inspiracdes, disfagia. O exame da lesdo
deve compreender os exames endoscdpicos, a laringoscopia direta e os exames de imagem
(tomografia computadorizada) para avaliar extensdao da lesdo. O diagnéstico por meio do
exame histopatoldégico, ja que a amiloidose laringea ndao apresenta caracteristicas clinicas,
macroscopicas e radioldgicas préprias. Ao exame microscopico, a substancia amiloide
apresenta-se como depdsitos submucosos de material hialino, eosinofilico, em nivel vascular
e intersticial, que se mostra como birrefrigéncia esverdeada sob luz polarizada, quando
corado pelo vermelho congo.

N3o existe tratamento especifico para nenhum tipo de amiloidose, sendo o
tratamento com corticosteroides ou radioterapia ineficaz. O tratamento de eleicdo da
amiloidose laringea localizada é cirdrgico. A técnica depende da extensdao das lesGes, mas
deve-se sempre ter uma conduta conservadora, ja que a doenca evolui lentamente. No caso
do paciente relatado, optou-se por tratamento conservador devido a extensdo da lesdo e,
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nestes casos, o tratamento por via endoscépica ndo obtém bons resultados. As técnicas mais
radicais como laringectomias parciais ou totais podem ser uma op¢do para casos mais
invasivos, porém com maior risco de complicacdes pds-operatorias.

O paciente permanece traqueostomizado, com acompanhamento regular via
endoscdpica da lesdo, sem progressdao da mesma. A recorréncia da amiloidose primdria é
varidvel, o paciente deverd ser mantido sob vigilancia por longos periodos, com intuito de
diagnosticar precocemente recidivas, que podem ocorrer tardiamente.
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