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maneira simplificada, a doença pode ser
subdividida em forma localizada (quando
o material é depositado em um único ór-
gão) e forma sistêmica (quando afeta mais
de um órgão). Ela pode também ser clas-
sificada como primária (aquela sem uma
causa predisponente ou coexistente) ou
secundária (quando existe uma doença
causal associada)(4–7).

A forma sistêmica secundária está, em
geral, relacionada a processos neoplásicos,
infecciosos ou inflamatórios crônicos, in-
cluindo tuberculose, doença renal crôni-
ca (particularmente pielonefrite), sífilis,
lepra, doença inflamatória intestinal, os-
teomielite, infecções parasitárias, artrite
reumatóide, bronquiectasias, e outros(3,6,7).
A incidência de comprometimento pulmo-
nar com significado clínico ou radiológi-
co na forma secundária é muito baixa(3,7,8).

A grande maioria dos pacientes com
comprometimento pulmonar apresenta a
forma primária da doença(3,6,8). Amiloido-
se pulmonar primária é uma doença rara,
que ocorre com características localizadas
(formas traqueobrônquica e nodular pul-
monar) ou com características sistêmicas
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Pulmonary amyloidosis: computed tomography findings.
We report the computed tomography findings of five patients with pathology proven pulmonary amyloido-
sis. Tracheobronchial amyloidosis with calcified nodules and plaques in the tracheal wall were seen in two
patients. Two other patients had diffuse parenchymal disease with calcified lesions, one had reticular and
nodular subpleural opacities whereas the other had nodular interlobular septal thickening and a parenchy-
mal consolidation. The latter presented the nodular type of the disease with multiple sharp nodules scat-
tered throughout the lungs and interspersed calcifications. The computed tomography findings observed
were not specific but strongly suggestive of amyloidosis.
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(forma parenquimatosa difusa ou septal al-
veolar)(9).

Na forma sistêmica primária, fibrilas
amilóides podem ocorrer em outros órgãos,
como coração, rins, língua, trato gastroin-
testinal, paredes de vasos sanguíneos, ner-
vos, pele, músculos, estruturas periarticu-
lares e outros sítios(1). Cerca de 10% a 15%
dos pacientes com esta forma da doença
têm mieloma múltiplo associado(3).

Neste estudo são apresentados os as-
pectos tomográficos observados em cinco
casos de amiloidose com comprometimen-
to do aparelho respiratório.

CASUÍSTICA E MÉTODOS

Foram estudados cinco casos de amiloi-
dose pulmonar, observados em três dife-
rentes instituições hospitalares do Rio de
Janeiro e de São Paulo, todos com com-
provação anatomopatológica. A idade dos
pacientes variou de 45 a 76 anos, com mé-
dia de 57 anos.

Não houve padronização nas rotinas
dos exames, uma vez que foram realizados
em aparelhos de diferentes instituições.

Artigo Original

INTRODUÇÃO

Amiloidose é uma doença de origem
indeterminada, caracterizada pela deposi-
ção extracelular anormal de material ami-
lóide(1–4).

As numerosas classificações propostas,
baseadas na localização, nos aspectos clí-
nicos e nas características químicas do
amilóide, mostram a limitada compreensão
da doença, mesmo nos dias atuais. De
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RESULTADOS

Dois pacientes apresentavam a forma
traqueobrônquica da doença, dois tinham
a forma parenquimatosa difusa, e um, a for-
ma nodular.

As duas pacientes com a forma traqueo-
brônquica eram do sexo feminino, uma de-
las com 57 anos de idade e a outra com 58
anos. Clinicamente, queixavam-se de tos-
se seca, falta de ar e dispnéia aos esforços.
Uma delas relatava também rouquidão.
Ambas apresentavam múltiplas nodula-
ções e espessamento em placas das pare-
des traqueais, com calcificações em alguns
locais (Figura 1). Tinham também lesões
semelhantes nos brônquios principais.

Os dois pacientes com a forma paren-
quimatosa difusa cursavam com dispnéia,
há três e quatro meses, respectivamente.
Um era do sexo masculino, com 76 anos
de idade, e o outro, do sexo feminino, com
50 anos. O paciente do sexo masculino
mostrava opacidades lineares e nodulares
nas bases pulmonares, predominando nas
regiões subpleurais, com calcificações de
permeio (Figura 2). A outra paciente apre-
sentava espessamento difuso de septos in-
terlobulares, com nodulações ao longo de
alguns septos e também da cissura oblíqua
à esquerda. Evidenciavam-se também con-
solidações nos lobos inferiores, com cal-
cificações puntiformes de permeio, além de
derrame pleural bilateral (Figura 3).

A paciente com a forma nodular, uma
mulher de 45 anos de idade, queixava-se
de tosse seca há quatro anos. O exame to-
mográfico mostrou múltiplos nódulos e
massas, de tamanhos variados, contornos
irregulares, a maior parte com calcificações
amorfas de permeio. Um deles apresenta-
va também área de escavação (Figura 4).

Todos os pacientes foram submetidos a
biópsias, que em comum mostraram depo-
sição de tecido amilóide na traquéia ou nos
pulmões (Figura 5).

DISCUSSÃO

Num extenso levantamento de necrop-
sias feito por Smith et al.(7), abrangendo um

Figura 1. Tomografia computadorizada mostrando traquéia com luz irregular,
determinada pela presença de múltiplas lesões nodulares, com formação de
placas nas suas paredes. Observam-se também discretas calcificações em al-
gumas das nodulações.
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período de cerca de 90 anos, 223 pacien-
tes com amiloidose foram estudados. Des-
tes, havia comprometimento pulmonar em
68 (31%), sendo 31 com a chamada forma
senil da doença, 23 com a forma primária,
oito associados a mieloma múltiplo, dois
com uma forma classificada como familiar,
três com a forma nodular isolada, e apenas
um com a forma secundária. Deposição
amilóide senil é um achado ocasional em
alguns pacientes em necropsias. É estima-
do ocorrer em 10% dos pacientes com mais
de 80 anos de idade e em 50% daqueles
com mais de 90 anos(3).

A quase totalidade dos pacientes com
amiloidose pulmonar tem amiloidose car-
díaca associada, por vezes com quadro clí-
nico mais grave que o pulmonar(7).

Em relação à distribuição das lesões no
aparelho respiratório, a amiloidose pode
ser dividida, didaticamente, nas seguintes
formas: traqueobrônquica, nodular pulmo-
nar, e septal alveolar ou parenquimatosa
difusa(1,4,5,9).

A forma traqueobrônquica é o tipo mais
comum da doença(1). A tomografia compu-
tadorizada pode mostrar nódulos, únicos
ou múltiplos, fazendo protrusão na parede
da traquéia e/ou brônquios ou, mais comu-
mente, espessamento difuso, circunferen-
cial, das paredes brônquicas, com placas
submucosas multifocais(1,3). A parede es-
pessada pode apresentar calcificações(4,5).
Alterações parenquimatosas secundárias à
obstrução brônquica podem ser vistas, do
tipo colapso, consolidações infecciosas

recorrentes, bronquiectasias e hiperinsufla-
ção obstrutiva(1,4).

O diagnóstico diferencial da forma tra-
queobrônquica deve ser feito com tuber-
culose traqueobrônquica, traqueobronco-
patia osteoplástica e policondrite relapsan-
te(4). Esta forma da doença tem sido asso-
ciada com a traqueobroncopatia osteoplás-
tica, que se caracteriza pela presença de
nódulos submucosos calcificados ou ossi-
ficados na árvore traqueobrônquica. Al-
guns autores sugerem que a amiloidose tra-
queobrônquica leva à traqueobroncopatia
osteoplástica, enquanto outros não con-
cordam com esta relação(3).

A forma nodular é mais comum em
pacientes com mais de 60 anos de idade,
em geral assintomáticos, e se caracteriza

Figura 2. Tomografia computadorizada de alta resolução, com janelas para parênquima pulmonar e mediastino, mostrando discretas opacidades nodulares e
reticulares nas bases pulmonares, predominando nas regiões subpleurais. Evidencia-se também opacidade em faixa junto à cissura oblíqua à direita. Nas janelas
para mediastino observam-se calcificações em correspondência com as lesões.
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Figura 3. Em A, B e C, cortes dos campos superiores, observa-se espessamento difuso de septos interlobulares, com nodularidade. Notam-se também nodulações
em correspondência com a cissura oblíqua à esquerda. Em D, E e F, cortes das bases pulmonares, evidenciam-se consolidações nos lobos inferiores, com bron-
cograma aéreo e pequenos focos de calcificação puntiformes de permeio, predominando à direita. Nota-se derrame pleural bilatera l, mais extenso à direita.
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pela presença de nódulos solitários ou
múltiplos no parênquima pulmonar. Os
nódulos não são uniformes no tamanho,
número ou forma, e são freqüentemente
bem definidos. Em cerca da metade dos
casos focos de calcificação ou ossificação
podem ocorrer(1,3,4,10). Os nódulos crescem

lentamente, por anos, e não involuem. O
tamanho varia de micronódulos até massas
de cerca de 15 centímetros(4). De regra, es-
cavação nos nódulos é muito rara(2), em-
bora possa ocorrer(10).

O diagnóstico diferencial da forma no-
dular é feito principalmente com neopla-

sias primárias ou metastáticas, e com doen-
ças granulomatosas(4), particularmente
com os granulomas hialinizantes(10).

A forma parenquimatosa difusa, em
geral, aparece após a sexta década de vida,
havendo envolvimento quase exclusiva-
mente intersticial, com infiltração amilóide
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Figura 4. Tomografia computadorizada mostrando múltiplas lesões nodulares
de contornos irregulares em ambos os pulmões, apresentando calcificações
amorfas de permeio. Em A, uma das lesões está escavada. Nota-se também,
em C, à esquerda, uma lesão com formato triangular, com a base voltada para
a superfície pleural.

Figura 5. Em A, material obtido por biópsia de traquéia, corado pelo vermelho Congo, mostrando acúmulos de material amilóide. Em B, mesmo corte submetido
à luz polarizada, mostrando birrefringência esverdeada do material amilóide.
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difusa dos septos alveolares, particular-
mente do interstício ao redor dos capila-
res(1). Radiologicamente, manifesta-se co-
mo opacidades intersticiais ou alveolares,
não específicas, que se alteram muito pou-
co com o tempo(9). Na tomografia compu-
tadorizada de alta resolução são observa-
das opacidades reticulares anormais, com
espessamento de septos interlobulares,
pequenos nódulos, bem definidos, de 2 a
4 milímetros de diâmetro, e opacidades
confluentes, predominando nas regiões
subpleurais. Calcificações puntiformes nos
nódulos ou nas consolidações podem
ocorrer(2,4,9,11). O espessamento dos septos
interlobulares pode ser nodular ou irregu-
lar. O mesmo aspecto é observado nas bai-
nhas peribroncovasculares e nas cissuras(1).
Menos freqüentemente, a amiloidose sis-
têmica se apresenta com padrão de peque-
nos nódulos, simulando sarcoidose ou tu-
berculose miliar(11). Linfonodomegalias
mediastinais e/ou hilares podem estar pre-
sentes(1,2), às vezes se apresentando com
calcificações(2,3,12). Outros achados são
cardiomegalia(12) e sinais de fibrose, como
faveolamento e bronquiectasias de tra-
ção(2,12). Comprometimento pleural ocor-
re raramente, podendo se expressar como
derrame pleural(2,10,12).

Clinicamente, a amiloidose não tem
preferência por sexo e atinge ampla faixa
etária, com casos descritos da quarta à
décima década de vida. A amiloidose pa-
renquimatosa difusa é a forma menos co-
mum da doença e a mais grave. O sintoma
de apresentação mais comum é a dispnéia

progressiva(9). O prognóstico é muito pior
que o das outras formas(6), e a sobrevida
média após o diagnóstico é de cerca de um
ano e meio(3). A forma traqueobrônquica
causa em geral sibilância crônica, dispnéia
e tosse (achados que levam à confusão com
asma), hemoptise e infecções respiratórias
de repetição(4). Apesar da sua natureza lo-
calizada e de poder ser assintomática, oca-
sionalmente resulta em morbidade signifi-
cativa devida aos fenômenos obstrutivos(3).
Amiloidomas localizados se caracterizam
por um curso benigno(3).

O diagnóstico histopatológico é feito
pelo encontro de amilóide, que é um ma-
terial inerte, protéico, homogêneo, acelu-
lar e eosinofílico, que histoquimicamente
se cora pelo vermelho Congo e mostra bir-
refringência verde à luz polarizada(2–6,10,12).
Na forma traqueobrônquica depósitos da
substância amorfa na submucosa formam
nódulos irregulares ou lâminas difusas. O
epitélio brônquico que os recobre, em ge-
ral se mantém intacto. Infiltrado linfoplas-
mocitário e células gigantes podem ser vis-
tos na periferia dos depósitos. Dentro das
coleções de amilóide, pequenos ninhos de
cartilagem podem ser observados, além de
focos de calcificação e metaplasia óssea.
Na forma nodular, massas de amilóide en-
volvidas por células plasmáticas, linfócitos
e células gigantes são os achados mais co-
muns. Essas massas podem sofrer calcifi-
cação, com ou sem ossificação. Na forma
alveolar septal o amilóide se deposita en-
tre a luz capilar e as células de revestimen-
to alveolar. Depósitos vasculares de ami-

lóide, geralmente localizados na muscular
ou na média de artérias e arteríolas pulmo-
nares, podem acompanhar qualquer dos
padrões de doença parenquimatosa(6,7,10).
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