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RESUMO

Introdução: A amiloidose é uma doença benigna de depósito podendo ser sistêmica ou localizada. É rara quando
localizada em cabeça e pescoço.

Objetivo: Apresentar o caso de um paciente com amiloidose nasal localizada e discutir sua apresentação.
Relato do Caso: Paciente masculino branco de 46 anos de idade com rinorreia, plenitude aural e epistaxes de repetição

cujo diagnóstico de amiloidose foi realizado através de biópsia da lesão nasal. Os achados clínicos
e radiológicos, bem como o manejo da doença primária são discutidos.

Comentários Finais: Na ausência de doença sistêmica, a amiloidose nasal deve ser tratada de forma conservadora.
Palavras-chave: amiloidose, cavidade nasal, seios paranasais.

SUMMARY

Introduction: The amyloidosis is a benign deposit disease and may be systemic or localized. It’s uncommon when
localized in the head and neck.

Objective: To present the case of a patient with localized nasopharyngeal amyloidosis and discuss its presentation.
Case Report: Male, white, 46-year-old patient with rhinorrhea, aural plenitude and recurrent epistaxis whose

amyloidosis diagnosis was carried out through nasal lesion biopsy. The clinical and radiological findings,
as well as the primary disease management are discussed.

Final Comments: In the absence of a systemic disease, the nasal amyloidosis must be treated in a conservative manner.
Keywords: amyloidosis, nasal cavity, paranasal sinuses.

Relato de Caso
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INTRODUÇÃO

A amiloidose é uma doença de depósito que pode

ser classificada em dois tipos: sistêmica e localizada (1).

Amiloidose localizada em cabeça e pescoço é uma doença

rara e benigna, podendo envolver órbita, seios paranasais,

nasofaringe, cavidade oral, glândulas salivares e laringe (2,

3, 4). A laringe é o sitio mais comum de acometimento.

Existem poucos relatos na literatura de amiloidose nasal

localizada (5, 6).

O quadro clínico geralmente é de epistaxes recor-

rentes, gota pós-nasal, obstrução nasal e disfunção da tuba

de Eustáquio quando a lesão se estende para o cavum (4,

5, 6, 7). Apesar de a amiloidose nasal localizada apresentar

um crescimento lento, o controle da doença é difícil pela

possibilidade de recorrência ou persistência, mesmo com

tratamento cirúrgico (1, 6, 7).

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 46 anos, branco, com queixa de

obstrução nasal contínua há três anos associada a episódios

de rinorreia, sinusopatia maxilar e frontal, plenitude auricular

em orelha esquerda e epistaxes recorrentes. Ao exame

otorrinolaringológico foi identificada lesão em meato nasal

esquerdo, abaulamento de palato mole e leve retração de

membrana timpânica esquerda.

O estudo tomográfico sem contraste (TC) dos seios

da face evidenciou obliteração por material com densidade

de partes moles e efeito expansivo do seio maxilar e

meatos nasais à esquerda, com erosão da parede medial do

seio maxilar, cornetos nasais e septo nasal, além de

espessamento reacional do seio maxilar (Figura 1).

Foi realizada biópsia ambulatorial da lesão cujo

estudo anatomopatológico revelou amiloidose.

O exame físico completo do paciente era normal e

não havia evidência de hepatoesplenomegalia à palpação.

Exames laboratoriais para avaliação da função renal,

eletrocardiograma e ulrassonografia abdominal também

não apresentavam alterações.

O paciente foi submetido à ressecção endoscópica

da lesão de aproximadamente 3,5cm em seu maior diâme-

tro, que se estendia do meato nasal esquerdo até o seio

maxilar (Figura 2). Procedeu-se à remoção da lesão e das

áreas acometidas ao redor de forma centrípeta, iniciando

com incisão em parede nasal lateral e descolamento

subperiosteal, descolamento da massa do teto do etmoide

e liberando-a para região do cavum, sendo retirada pela

Figura 1. Tomografia computadorizada de face corte coronal
demonstrando obliteração por material com densidade de
partes moles e efeito expansivo do seio maxilar e meatos
nasais à esquerda (seta), com erosão da parede medial do
seio maxilar, cornetos nasais e septo nasal e espessamento
reacional do seio maxilar.

Figura 2. Imagem da lesão em meato nasal esquerdo.

cavidade oral. (Figura 3). Os fragmentos da lesão no interior

do seio maxilar foram removidos com o auxílio de óptica

de 4mm e 70 graus e pinças anguladas. A lesão não

apresentava aderência no interior do seio maxilar, o que

possibilitou sua ressecção sem a necessidade de um acesso

externo (tipo Caldwell-Luc).
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O exame anatomopatológico revelou fragmentos

de mucosa escamosa, tendo no cório acentuada deposição

de amiloide de permeio a fibroblastos, confirmando o

diagnóstico prévio de amiloidose (Figura 4).

O paciente apresenta-se com 3 anos de seguimento

sem recorrência da lesão.

DISCUSSÃO

A amiloidose resulta do depósito de proteínas inso-

lúveis, fibrosas e amiloides, principalmente nos espaços

extracelulares de órgãos e tecidos que, ao serem coradas

com vermelho do Congo, apresentam uma birrefringência

quando vistas com luz polarizada (1, 3). Acometem prin-

cipalmente indivíduos entre a quarta e oitava década de

vida, principalmente o sexo masculino (3:1 a 3:2). 1

A amiloidose em cabeça e pescoço é uma forma rara

e considerada um processo benigno que geralmente se

apresenta como amiloidose localizada. Acomete principal-

mente a laringe, subglote e tireoide, podendo afetar

também a órbita, glândulas salivares, seios paranasais e

cavidade oral. O acometimento nasofaríngeo é extrema-

mente raro (1, 2).

Quando se diagnostica amiloidose em cabeça e

pescoço deve-se excluir amiloidose sistêmica com

envolvimento da região da cabeça e pescoço como parte

da manifestação clínica. A possibilidade de doença sistêmica

deve ser excluída através de uma anamnese detalhada,

exame físico completo, exames laboratoriais como

eletroforese sérica, eletrocardiograma e ulrassonografia

abdominal. Muitos autores sugerem a realização de biópsia

de gengiva, língua, rim, fígado e mucosa retal se a doença

sistêmica é altamente suspeita. Aspiração da gordura abdo-

minal para coloração com vermelho do Congo é um

procedimento efetivo para muitos autores, cuja sensibilida-

de (75% a 90%) é similar à biópsia da mucosa retal. No

entanto, para outros autores, não é clinicamente eficaz

realizar investigação através de biópsias para amiloidose

sistêmica em casos de amiloidose localizada sem sintomas

sistêmicos aparentes como, por exemplo, alteração da

função renal (6, 7).

A amiloidose nasofaríngea é um tumor de cresci-

mento lento, benigno, mas sua localização pode ser agres-

siva e geralmente ocorre osteólise (1). Os sintomas geral-

mente são obstrução nasal, epistaxe recorrente e hipoacusia

secundária à otite média efusiva por disfunção da tuba

auditiva (1, 2). Tomografia computadorizada ou ressonân-

cia magnética ajudam na avaliação da destruição óssea e na

visualização da extensão da lesão. O diagnóstico definitivo

é histopatológico (1, 2, 3).

A amiloidose localizada possui um excelente prog-

nóstico, porém os tumores amiloides da nasofaringe são de

difícil tratamento e possuem certa recorrência (4). A

excisão cirúrgica era realizada principalmente via

transpalatal, tendo como principal complicação sangramento

devido à perda da integridade vascular pela infiltração

amiloide nos vasos sanguíneos. No entanto, atualmente, a

via endoscópica nasal tem sido a de escolha por ser menos

invasiva, bem como o uso de microdebridador mais recen-

temente.

Não há evidência de que o tratamento cirúrgico da

amiloidose nasal prolongue a sobrevida dos pacientes ou

que a amiloidose localizada possa progredir para a forma

sistêmica (5, 6). Sendo assim, todos os pacientes devem ser

acompanhados para observação de evidências de

recorrência ou aparecimento da forma sistêmica da doen-

ça, esta ainda sem tratamento definitivo (1).

Figura 3. Imagem da lesão sendo retirada pela cavidade oral. Figura 4. Fragmentos de mucosa escamosa tendo no cório
acentuada deposição de amiloide (setas) de permeio a
fibroblastos (HE 400x).
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COMENTÁRIOS FINAIS

Apesar de rara, a amiloidose nasal deve ser conside-

rada no diagnóstico diferencial de obstrução nasal, epistaxe

e otite média secretora. Além disso, deve ser conhecida e

entendida pelo otorrinolaringologista, que deve diagnosti-

car e planejar seu tratamento adequadamente.
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