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A amiloidose isolada da laringe € rara, sendo a localizacao isolada mais comum em cabeca e pescogo.
Pode ser dividida em difusa e nodular, sendo o tratamento prioritariamente cirdrgico.

Descrever um caso de amiloidose nodular isolada de laringe, com revisao da literatura.

Paciente do sexo feminino, 23 anos, apresentou-se com queixas de bolo cervical e disfonia hd cerca
de 3 meses. A videolaringoscopia revelou lesao de aspecto polipoide de grande volume em prega
vocal esquerda. Submetida a remocdo por microcirurgia de laringe, o laudo histopatolégico foi com-
pativel com amiloidose, sendo submetida a investigacio clinica adicional simplificada para localiza-
coes extralaringeas de amiloidose, a qual foi negativa. Permanece em acompanhamento clinico e
laringoscopico semestral.

A amiloidose isolada da laringe, apesar de rara, deve ser sempre cogitada pelo otorrinolaringologista,
uma vez que se trata da apresentacao clinica mais frequente da doenca em cabeca e pescoco, com
aspecto muitas vezes indistinguivel ao de outras lesdes benignas. E indispensdvel a investigacio para
manifestacoes extralaringeas.

amiloidose, laringe, doencas da laringe.

Isolated amyloidosis of the larynx is rare, being the single most common location in head and neck.
Can be divided into diffuse and nodular, and the surgical treatment priority.

To describe a case of isolated nodular amyloidosis of the larynx, with review of literature.

A female patient, 23 years, presented with complaints of dysphonia and cervical cake for about three
months. A laryngoscopy revealed a polypoid lesion of large volume in the left vocal cord. Underwent
microsurgery for the removal of the larynx, the histopathological report was consistent with amyloidosis,
and underwent further simplified for clinical research locations extralaryngeal of amyloidosis, which
was negative. It remains in clinical and laryngoscopic semester.

The isolated amyloidosis of the larynx, although rare, should always be entertained by the otolaryngologist,
since it is the most frequent clinical presentation of disease in head and neck, often indistinguishable
in appearance to that of other benign lesions. It is indispensable for research extralaryngeal
demonstrations.

amyloidosis, larynx, laryngeal diseases.
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INTRODUCAO

Amiloidose consiste em uma doenca idiopatica
caracterizada por depositos extracelulares de proteina
fibrilar insoluvel (amiloide) em diferentes tecidos e
orgaos (1). Foram descritas 25 formas bioquimicas distin-
tas, sendo as mais comuns as formas AL (cadeias leves de
imunoglobulinas) e AA (doenga amiloide do soro) (2). As
formas clinicas podem ser divididas em amiloidose
sistémica (mais frequente) e localizada (3,4). As formas
localizadas acometem principalmente 6rgaos abdomi-
nais (mais frequente) e estruturas da cabeca e pescoco,
notadamente a laringe, localizacdo mais comum da
amiloidose isolada em cabeca e pescoco (3). A amiloidose
responde por cerca de 1 % dos tumores benignos de
laringe (1,4,5,0).

A amiloidose laringea € rara, tendo sido reconhecida
pela primeira vez em exame post-morten em 1842 (7,8).
O primeiro relato clinico data de 1875 (7) e, desde entao
até 1990, cerca de 300 casos foram relatados (3,4).

Clinicamente, trata-se de doenca mais comum no
sexo masculino (3:1) e na quinta década de vida (3,6,8). A
sintomatologia inclui rouquidao, dispneia, disfagia e
hemoptise (4,6,8). O aspecto 2 laringoscopia pode ser
nodular ou difusamente infiltrativo (1,9) sendo as lesoes
mais frequentes na supraglote (3). As localizacdes mais
frequentes, em ordem decrescente de frequéncia, sio:
ventriculo, pregas vestibulares , pregas vocais, pregas ari-
epigloticas e subglote (8,10,11,12,13).

A tomografia computadorizada pode revelar
espessamento dos tecidos moles da laringe, com alta
densidade (14). Na ressonancia magnética, apresenta o
mesmo sinal do musculo esquelético (15).

O diagnéstico diferencial inclui tumores laringeos
benignos (especialmente polipos) e malignos, além de
doencas granulomatosas (5). Alguns autores acreditam que
alguns casos de laringocele possam ser causados por
amiloidose laringea (9,14).

O tratamento clinico, incluindo corticoides e radio-
terapia, mostrou-se ineficaz (8). O tratamento ¢ feito pela
remocao cirdrgica da lesao por microcirurgia de laringe (4).
Aabordagem externa fica reservada para casos com lesoes
mais extensas (1,8). A confirmacio diagndstica pela biopsia
apresenta aspecto microscopico de depdsitos de uma
matriz extracelular, sub-epitelial, acelular e eosinofilica,
eventualmente associada a infiltrado inflamatério compos-
to por linfécitos, plasmocitos e células gigantes tipo corpo-
estranho (2,5). Na coloracao com vermelho-congo, obser-
va-se birrefringéncia tipo “maca verde” tipica (3,5).

Quadro I. Investigacao para amiloidose sistémica.

* hemograma

* testesdefuncdorenale hepatica

* testesdeurinaparaproteinade Bence-Jones

* radiografiade térax

* ecocardiograma

* bidpsiasdirigidas (reto, gorduraabdominal, labios, rins,
figado, medula éssea, pele)

Imunohistoquimica e microscopia eletrdnica sao uteis na
diferenciacio de formas bioquimicas (2,6).

Em alguns casos de doenca extensa sem obstrucao
iminente das vias aéreas, uma conduta expectante pode
ser considerada (8,12).

A amiloidose laringea é uma doenca lentamente
progressiva raramente associada a doenca sistémica (1).
Alguns autores recomendam, no intuito de se afastar outras
doencas, tais como amiloidose sistémica, mieloma multiplo
e plasmacitoma extracelular, uma investigacao profunda e
detalhada (Quadro 1) (1,2,4,5,0).

Outros autores, entretanto, acreditam que, pela
natureza isolada e lentamente progressiva da amiloidose
laringea, pacientes sem outras manifestacoes clinicas pos-
sam realizar somente hemograma e testes das funcoes
renal e hepitica, permanecendo sob controle regular da
lesao laringea por videolaringoscopia (8).

ReLaTo bE Caso

Paciente de 23 anos,branca, auxiliar de educa-
cdo, com queixas de disfonia discreta e incomodo
faringeo ha cerca de 3 meses. A videolaringoscopia
revelou volumosa lesao branco-acinzentada em prega
vocal esquerda. A lesdo apresentava comportamento
basculante (deslocamento supraglote,glote,subglote)
durante inspiracao e fonacao, permitindo boa coaptacio
gldtica e, consequentemente, razodvel qualidade vocal
(Figuras 1 e 2).

Formulado um diagnéstico pré-operatério de polipo
de prega vocal, foi submetida a microcirurgia de laringe sob
anestesia geral. A lesao foi completamente removida com
bisturi frio e microtesoura, sendo o material enviado para
histopatolégico.

Os cortes histologicos revelaram segmento de teci-
do conjuntivo, exibindo extensas areas de aspecto
eosinofilico amorfo, parcialmente revestido por epitélio
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Figura 1. Tumorac¢iao em prega vocal esquerda.

pavimentoso estratificado. A coloracio com vermelho-
congo revelou caracteristicas tintoriais de substancia amiloide.

No 152 dia pos-operatério a paciente referia impor-
tante alivio sintomatologico. A videolaringoscopia mostra-
va apenas discreto infiltrado na mucosa, no local de
inser¢ao dalesao. Como a paciente nao apresentava outras
manifestacdes clinicas, optou-se pela realizacao de
hemograma e testes de func¢des renal e hepdtica, que
foram normais e seguimento semestral. Foi encaminhada a
fonoterapia complementar, uma vez que faz uso profissi-
onal da voz.

DiscussAo

Nosso caso corresponde a forma mais rara de
amiloidose, a isolada, sendo a laringe a localizacao mais
frequente em cabeca e pescoco. Nao se enquadra nas
caracteristicas demograficas mais comuns (homens na
quinta década de vida), nem na localizacao laringea mais
frequente (supraglética) (3,6,8). A sintomatologia
corresponde a descrita na literatura (disfonia e incomodo
faringeo) (4,6,8).

Avideolaringoscopia sugeria lesdo glética polipoide
sendo o diagnéstico de amiloidose exclusivamente histopa-
tologico. Por ser a doenca manifestacao laringea isolada,
nao havia evidéncias clinicas para suspeita de amiloidose,

Figura 2. Laringe da mesma paciente durante fase fonatoria,
com boa coaptacao gldtica. A lesao encontra-se no espaco
subglético.

o que ressalta sua importancia como diagnostico diferencial
das tumoracdes laringeas (5). A amiloidose laringea pode
apresentar-se clinicamente de forma semelhante a varias
outras lesdes benignas, devendo ser sempre cogitada no
diagnostico diferencial.

Apesar do grande tamanho da lesdo, sua remogao a
frio, com bisturi e microtesoura foi relativamente facil, nao
sendo necessario o emprego do laser, conforme sugerido
por alguns autores (1,3). A lesio deve, sempre que
possivel, ser integralmente removida (bidpsia excisional).
E de extrema importincia enviar o material para um
Servico de Anatomopatologia de confianca, evitando-se
erros diagnosticos.

A questao mais polémica talvez seja a investigacio
pos-operatoéria: optamos pela rotina simplificada (hemo-
grama e provas de funcio renal e hepatica) (8), por nao
haver outras manifestacoes clinicas. Ressaltamos a questao
do acompanhamento semestral por videolaringoscopia,
para diagnostico precoce de eventuais recidivas.

CoMENTARIOS FINAIS

A amiloidose laringea, apesar de rara, deve sempre
ser cogitada no diagnéstico diferencial de massas laringeas,
uma vez que se trata de afeccao indistinguivel de outras
lesoes benignas, do ponto de vista clinico. O tratamento €&,
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na maioria das vezes cirdrgico (biépsia excisional), deven-
do-se recorrer a Servico confidvel de Anatomopatologia
para o diagnéstico histopatologico. E indispensavel a inves-
tigacao para manifestacoes extralaringeas.
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