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Resumo

Amiloidose consiste em um grupo de doencas caracterizado pelo depésito extracelular de
fibrilas amiloides, podendo ser localizada ou sistémica. Este relato descreve o caso de uma
paciente, 69 anos, sem comorbidades prévias, com queixa de astenia, diarreia e vémitos, sem
dispneia, evoluindo com piora do padrdo respiratério, necessitando de intubac&o orotraqueal
(IOT) e, posteriormente, traqueostomia. Na broncoscopia para avaliagéo de decanulagéo,
evidenciou drvore traqueobrénquica com mdltiplas lesées papulares em mucosa, algumas
com ulcerac@o central, de aspecto granular difuso, acometendo as paredes anterolaterais
da traqueia. Exame histopatolégico constatou coloragéo para amiloide através do vermelho
Congo positivo. A amiloidose traqueobrénquica corresponde a 0,5% das lesdes de traqueia
sinfomdticas, podendo manifestarse com sintomas inespecificos. A investigacéo deve contar
com o auxilio de tomografia computadorizada de térax e a fibrobroncoscopia. A confirmacéo
diagnéstica é dada através de andlise histopatolégica do tecido bronquico biopsiado através
de fibrobroncoscopia e coloragéo positiva com vermelho Congo.

Abstract

Amyloidosis is a group of diseases characterized by the extracellular deposition of amyloid
fibrils, localized or systemic. This report describes the case of a patient, 69 years old, with no
previous comorbidities, complaining of asthenia, diarrhea, and vomiting, without dyspnea,
evolving with worsening of the respiratory pattern, requiring orotracheal intubation (OTI) and,
later, tracheostomy. On bronchoscopy to evaluate decannulation, she showed a tracheobronchial
tree with multiple papular lesions in the mucosa, some with central ulceration, with a diffuse
granular aspect, affecting the anterolateral walls of the trachea. Histopathological examination
found staining for amyloid through positive Congo red. Tracheobronchial amyloidosis accounts
for 0.5% of symptomatic tracheal lesions, which may present with nonspecific symptoms. The
investigation must have the aid of computed tomography of the chest and fiberoptic bronchos-
copy. Diagnostic confirmation is given through histopathological analysis of bronchial tissue
biopsied through fiberoptic bronchoscopy and positive staining with Congo red.
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Introducdo

Amiloidose consiste em um grupo de doencas caracteri-
zado pelo depésito extracelular de fibrilas amiloides,
proteinas mal agregadas organizadas em conformagéo
de camadas beta.! S&o manifestacdes que podem ser
hereditarias ou adquiridas e se apresentar de maneira
localizada ovu sistémica.

A sintomatologia ¢ bastante heterogénea, podendo variar
de um quadro assinfomatico até casos com sintomas diver-
sos, como macroglossia, manifestagdes gastrointestinais e
renais.’ Esse fato dificulta o diagnéstico, visto que hd uma
gama de diagnésticos diferenciais que podem ser associa-
dos a tal condicéo.

A amiloidose traqueobrénquica consiste em uma apresenta-
¢&o rara, onde o acometimento por depésito de proteinas
fibrilares ocorre na submucosa da traqueia, dos brénquios
principais e dos brénquios segmentados.?

Relato de Caso

Mulher, 69 anos, branca, professora aposentada, sem co-
morbidades prévias (SIC), com queixa de astenia, diarreia
e voémitos, sem dispneia. Evoluiu com piora do padréo
respiratério.

Foi admitida em unidade de terapia intensiva em uso de
méscara ndo reinalante 15 L/min, com padréo respiratério
de esforco e indice de oxigenacéo (IO) menor que 100,
necessitando de intubagao orotraqueal (IOT). Exame RT-PCR
da admisséo para SARS-CoV-2 negativo e leucocitose em
ascensdo.

Apés manobras de recrutamento alveolar e posicéo prong,
paciente evoluiu com melhora progressiva do 1O, possi-
bilitando reducdo do aporte de oxigénio e paréametros
ventilatérios, sendo extubada apés 13 dias da IOT.

No mesmo dia apresentou desconforto respiratério pro-
gressivo, estridor laringeo e laringoespasmo sem respostas
as medidas tomadas, sendo realizada nova IOT sem inter-
corréncias.

Tomografia computadorizada de térax (Figuras 1A, B e C)
realizada 12 dias apés o internamento evidencia discreto
espessamento de parede da traqueia, com regides de
assimetria leve, além de acometimento pulmonar sugestivo
de processo inflamatério-infeccioso, evidenciando mdltiplas

opacidades pulmonares em vidro fosco, por vezes asso-
ciadas a espessamento de septos interlobulares, e focos
esparsos de consolidagao.

Figura 1. Tomografia computadorizada de térax (A, B e C) eviden-
cia discrefo espessamento de parede da fraqueia, com regides
de assimetria leve, além de acometimento pulmonar sugestivo de
processo inflamatério-infeccioso, evidenciando mltiplas opacida-
des pulmonares em vidro fosco.

Paciente evoluiu com dificuldade de nova extubacéio, sendo
optado por realizacdo de traqueostomia do 20° dia de
internamento.

No 30° dia de internamento, & fora de ventilagdo me-
cénica, foi solicitada broncoscopia para avaliagéo de
decanulagdo que evidenciou érvore traqueobrénquica com
mucosa apresentando mltiplas lesdes papulares, algumas
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com ulceragéo central, de aspecto granular difuso grossei-
ro, de coloracdo esbranquicada, acometendo as paredes
anterolaterais da traqueia (Figuras 2 e 3) e, de forma menos
acentuada, a drvore traqueobrénquica bilateralmente.

Foi realizada biépsia da lesdo em traqueia que ao exame

histopatolégico constatou-se mucosa da traqueia com pre-
senca de infiltrado amorfo e eosinofilico e colorag@o para
amiloide através do vermelho congo positivo. Além disso,
a andlise evidenciou auséncia de atipias, granulomas e
agentes infecciosos, como virus e parasitas.

Figura 2. (A) Lesdo papular com areas de ulceracdo em parede lateral esquerda da traqueia. (B) Mucosa de aspecto granular grosseiro

em piramide basal de lobo inferior direito.

Figura 3. (A) e (B) lesdes papulares grosseiras, algumas com éreas de ulceracdo central, em paredes anterior e lateral esquerda de

traqueia.
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Discussao

As doencas amiloides sdo caracterizadas pelo depésito
anormal de proteinas no espaco extracelular. A heferoge-
neidade das apresentacées estd associada, em parte, a
diversidade de unidades de peptideo precursor que formam
os depésitos de fibrilas amiloides, proteinas mal agregadas
que se organizam na conformagéo de camadas beta.’

Podem ter diferentes origens. A hereditéria, geralmente
relacionada a polimorfismos; a primaria, associada a imu-
noglobulinas de cadeia leve e a secundéria, que ocorre no
contexto de doencas de cardter inflamatério ou infeccioso
crénico, em que ha aumento da producéo de proteinas
reagentes da fase aguda no figado.?

Outra forma de classificar esse grupo de doencas ¢ pela
forma de acometimento, que pode ser sistémico ou loca-
lizado. A amiloidose pulmonar ¢ classificada como mani-
festagdo localizada da doenca e pode se apresentar com
opacidades nodulares, com opacidades difusas ou com
acometimento traqueobrénquico.?

A amiloidose traqueobrénquica corresponde a 0,5% das
lesdes de traqueia sintomdticas e acomete ligeiramente
mais, e de maneira mais extensa, o sexo feminino. O aco-
metimento ocorre na submucosa da traqueia, dos brénquios
principais e dos brénquios segmentares.? A regido de
acometimento fem influéncia significativa na sintomatologia.

Apresenta-se de maneira variada, podendo ser desde as-
sinfomdtica até manifestar sintomas como tosse, sibilancia
crénica e dispneia. Apesar de ser localizada e poder ser
assinfomética, eventualmente resulta em morbidade signi-
ficativa devido a acometimentos obstrutivos.2

No caso relatado, ndo foi possivel fazer a distingéo de se
as manifestages sintomdticas da paciente tinham compo-
nente puramente da amiloidose, misto ou apenas do quadro
inflamatério-infeccioso.

Alguns exames de imagem s@o de grande valia na investi-
gagdo das manifestacées e no diagndstico.

Na tomografia computadorizada de térax e na fibrobron-
coscopia podem ser identificados nédulos calcificados oni-
cos ou multiplos, fazendo protrusdo na parede da traquéia
e/ou brénquios, estreitamento do lumen e espessamento
difuso e circunferencial das paredes das vias aéreas.>*

A tomografia computadorizada tem grande papel na iden-
tificacdo de achados que levem ao diagnéstico, mas a
fibrobroncoscopia permite uma melhor visualizagéo das
manifestacdes e possui a vantagem de obter amostras para
a andlise histopatolégica.

Com relagdo & radiografia de térax, metade das radiogra-
fias néo apresentam achados significativos. Alguns achados
que podem vir a se manifestar consistem em broquiectasias,
atelectasias ou colapso lobar, calcificacdo extraluminal
amiloide e adenopatia hilar.?

O diagnéstico de amiloidose traqueobrénquica requer
confirmacao histopatolégica. O achado da biépsia nos
casos de lesdo de natureza amiloide consiste em material
proteico, acelular e eosinofilico que é histoquimicamente co-
rado pelo vermelho Congo.* E importante considerar como
diagnéstico diferencial outras condigdes, como tuberculose
traqueobrénquica, traqueobroncopatia osteocondropléstica
e neoplasias.®

Com relagdo & terapéutica, ndo ha nada que trate efeti-
vamente essa condicdo. A depender do quadro clinico e
sinfomatologia de cada paciente, deve-se realizar acompao-
nhamento clinico-radiolégico e, em casos de maior acometi-
mento da doenca, pode lancar-se m&o de radioterapia, tam-
bém chamada de EBRT (External Beam Radiation Therapy),
cujo mecanismo de ag&o no tecido amiloide ndo é claro.®

O progndstico é variavel, podendo a doenca permanecer
estavel ou progredir, gerando acometimento importante de
estruturas orgénicas e necessidade de intervencéo terapéu-
tica ou paliativa.

Conclusao

A fibrobroncoscopia realizada durante infernamento para
tratamento de quadro infeccioso respiratério revelou alte-
racdes compativeis com amiloidose.

A amiloidose traqueobrénquica pode se manifestar com
uma gama de sinfomas inespecificos e sua investigacdo
deve contar, essencialmente, com o auxilio de exames
complementares, como a tomografia computadorizada de
torax e a fibrobroncoscopia.

A confirmacdo do diagnéstico é dada através de andlise
histopatolégica do tecido brénquico biopsiado através de fi-
brobroncoscopia e coloracao positiva com vermelho Congo.
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