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RESUMO
A amiloidose caracteriza-se pela deposição extracelular de substância amilóide em diferentes órgãos e tecidos. O atingimento pulmo-
nar é raro e pode acontecer de forma isolada ou associado a doença sistémica. Descrevem-se dois casos clínicos. Caso 1: Mulher 
de 71 anos, com antecedentes de bronquiectasias e síndrome de Sjögren, que referia anorexia, emagrecimento e tosse produtiva. O 
estudo incluiu uma biópsia pulmonar cirúrgica que demonstrou amiloidose localizada ao aparelho respiratório. Caso 2: Homem de 83 
anos, ex-fumador, assintomático. Enviado por opacidade nodular em radiografia de tórax de rotina. A biópsia pulmonar transtorácica 
revelou um tumor amilóide do pulmão (amiloidoma). Estes casos ilustram uma doença rara que no Caso 1 está associada a bron-
quiectasias e síndrome de Sjögren. O diagnóstico diferencial mais importante é a patologia neoplásica, sendo o diagnóstico definitivo 
importante, já que a amiloidose pulmonar é geralmente benigna e indolente.
Palavras-chave: Amiloidose; Bronquiectasias; Doenças do Pulmão; Síndrome de Sjögren.

ABSTRACT
Amyloidosis is characterized by amyloid extracellular deposition in organs and tissues. Pulmonary involvement is a rare manifestation of 
the disease and it can be focal or as part of systemic amyloidosis. We report two cases. Case 1: 71 year-old female with bronchiectasis 
and Sjogren’s syndrome, who complained of anorexia, weight loss and a productive cough. The diagnostic study included a surgical lung 
biopsy and histological examination demonstrated pulmonary amyloidosis. Case 2: 83 year-old male patient, ex-smoker, asymptomatic, 
whose routine chest x-ray showed a nodular opacity in the right lung field. A transthoracic biopsy revealed an amyloid lung tumor. 
These cases illustrate a rare disease which in Case 1 also coexisted with Sjögren’s syndrome and bronchiectasis. The most important 
differential diagnosis is cancer and so a definitive diagnosis is essential, as amyloidosis is usually benign and indolent.
Keywords: Amyloidosis; Bronchiectasis; Lung Diseases; Sjögren’s Syndrome.

INTRODUÇÃO
	 A amiloidose caracteriza-se pela deposição extracelular 
de substância amilóide, constituída por proteína amilóide, 
proteoglicanos, colagénio, laminina e apolipoproteína E.1 A 
proteína resulta de alterações conformacionais da sua per-
cursora solúvel formando-se uma estrutura β2 pregueada 
insolúvel.1 
	 A classificação mais utilizada baseia-se na extensão 
(localizada/sistémica), tipo de fibrila e se a doença é adqui-
rida ou hereditária:2-3 
	 - Amiloidose de cadeias leves de imunoglobulinas mo-
noclonais (AL) ou primária. Pode ser idiopática (formas lo-
calizadas) ou associada a discrasias sanguíneas (formas 
sistémicas), mais frequentes.1 É rapidamente progressiva e 

fatal se não tratada;
	 - Amilóide sérica A (AA) ou secundária. Usualmente 
causada por processos infecciosos ou inflamatórios cróni-
cos, como as bronquiectasias e síndrome de Sjögren. O 
envolvimento pulmonar é raro;
	 - Formas familiares, associadas à hemodiálise e outras 
formas raras.

Amiloidose Pulmonar
	 O atingimento pulmonar pode ocorrer de forma isolada, 
geralmente na amiloidose AL, a mais frequente, ou como 
parte da amiloidose sistémica, maioritariamente na amiloi-
dose AA.2,4-6 Apesar de ser rara, é importante considerá-la 
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como diagnóstico diferencial, uma vez que esta é uma enti-
dade na maioria dos casos benigna e indolente. 
	 Os autores apresentam e discutem dois casos clínicos 
e fazem uma breve revisão do tema.

CASO CLÍNICO 1
	 Doente do género feminino de 71 anos, doméstica e 
não fumadora, com antecedentes de bronquiectasias di-
fusas e síndrome de Sjögren. Referia anorexia e emagre-
cimento com duas semanas de evolução e tosse produ-
tiva com uma semana de evolução. Ao exame objectivo 
apresentava diminuição do murmúrio vesicular à direita. 
A radiografia do tórax evidenciou opacidades nodulares 
bilaterais (Fig. 1). A tomografia computorizada (TC) torá-
cica revelou as bronquiectasias e enfisema já conhecidos 
e múltiplas opacidades nodulares dispersas, a maior com 
3,3 cm de diâmetro no lobo superior direito (LSD). Algumas 
apresentavam halo de vidro despolido e outras cavitação. 
Associavam-se adenomegálias mediastínicas. A broncos-
copia evidenciou inflamação mucosa e o aspirado brônqui-
co identificou Pseudomonas aeruginosa e Staphylococcus 
aureus meticilino-sensível. A antibioterapia dirigida não 
modificou as alterações imagiológicas, tendo sido realiza-
da biópsia transtorácica. No exame histológico observou-
-se área de necrose de liquefação, rodeada por orla de 
células inflamatórias – ‘provável tuberculose pulmonar’. 
O exame foi repetido, sendo descrita área de necrose de 
coagulação traduzida por septos interalveolares, em matriz 
eosinófila, evidenciados com citoqueratina 7. A tomografia 
por emissão de positrões/TC (PET/TC) demonstrou hiper-
captação anómala de FDG-F18 em múltiplos nódulos pul-
monares dispersos bilateralmente, o maior de 33 mm do 
LSD (SUV:5). Estas alterações traduzem lesões de eleva-
do índice metabólico, sendo compatíveis com metastização 
pulmonar bilateral. Existe ainda hipercaptação discreta em 

adenopatias pré e sub-carínicas (SUV:3), com 14 e 18 mm 
respectivamente, que no contexto de suspeita de doença 
neoplásica maligna, são compatíveis com envolvimento 
ganglionar secundário, não sendo possível identificar o tu-
mor primitivo (Fig. 2). Foi assim realizada ressecção em 
cunha do nódulo pulmonar no LSD por toracotomia, ten-
do o estudo da peça estabelecido o diagnóstico definitivo 
de amiloidose pulmonar (Fig. 3). A pesquisa de substância 
amilóide em biopsia da parede abdominal foi negativa. A 
doente manteve-se assintomática, após antibioterapia, e 
sob vigilância. Após dois anos de seguimento as lesões 
apresentavam estabilidade.

CASO CLÍNICO 2
	 Doente do sexo masculino, de 83 anos, ex-fumador, 
enviado por opacidade nodular à direita em radiografia do 
torax de rotina (Fig. 4). Não se identificaram queixas, ante-
cedentes de relevo ou alterações ao exame objectivo. A TC 
torácica revelou uma massa de contornos espiculados no 
LSD com 4 cm (Fig. 5). A PET/TC revelou hipercaptação da 
massa, menos intensa em gânglios adjacentes. Foi realiza-
da punção aspirativa guiada por TC, onde não se encontra-
ram células. A repetição revelou apenas material mucóide. 
Face à idade do doente optou-se por nova punção biop-
sia. A patologia identificou um tumor amilóide do pulmão. 
O doente manteve-se assintomático e sob vigilância. Após 
dois anos de seguimento as lesões apresentavam estabili-
dade.

DISCUSSÃO
	 A incidência geral de amiloidose é de cerca de oito 
casos por milhão por ano, estimando-se que a incidência 
de amiloidose pulmonar seja cerca de 20%.1 Esta patolo-
gia pode classificar-se em laríngea ou traqueo-brônquica 
(53%), nodular (44%) e parenquimatosa difusa ou septal 

Figura 1 – Radiografia do tórax postero-anterior: múltiplas opacida-
des nodulares de limites mal definidos, dispersas bilateralmente.

Figura 2 – Tomografia por emissão de positrões/TC: estudo com-
patível com metastização pulmonar bilateral de tumor primitivo não 
identificado e envolvimento ganglionar secundário.
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Figura 5 – TC torácica: massa de 4 cm no segmento posterior do 
lobo superior direito, de contornos espiculados.

Figura 4 – Radiografia do tórax postero-anterior: opacidade nodu-
lar no andar superior do campo pulmonar direito.

alveolar (3%).3 As primeiras são localizadas e a última sis-
témica.4,6 Em casos raros pode também atingir a pleura, 
gânglios intratorácicos e os vasos.1

	 A localização mais comum é a laríngea e a traqueobrôn-
quica, sob a forma de nódulos pseudo-tumorais (15%) ou 
de placas submucosas multifocais (85%). Na primeira, por 
norma, não se verifica estenose da via aérea, nem outra 
sintomatologia, enquanto que na última há redução do cali-
bre das vias aéreas e sintomatologia (dispneia de esforço, 
tosse, hemoptises e infecções de repetição). Nestes casos, 
os doentes também podem ter pieira e uma síndrome obs-
trutiva, mimetizando asma ou DPOC.1,7,8 
	 A forma nodular apresenta-se geralmente após os 60 
anos, assintomática, sendo um achado radiológico. Os nó-
dulos são frequentemente bilaterais, periféricos, nos lobos 
inferiores, com 0,4 a 15 cm. Podem apresentar calcificação 
ou cavitação. Um nódulo único designa-se amiloidoma. O 
crescimento é indolente e a evolução benigna.1 
	 Na forma parenquimatosa difusa, mais rara, verifica-se 
infiltração dos septos alveolares com espessamento dos 
septos interlobulares, alterações responsáveis pela dimi-
nuição grave das trocas gasosas, com consequente insufi-
ciência respiratória crónica, fatal em metade dos casos. 

	 Os casos descritos correspondem a amiloidose nodular, 
a segunda forma mais comum.
	 Relativamente ao Caso 1, a sintomatologia presente es-
tará relacionada com os antecedentes de bronquiectasias 
e sobreinfecção por Pseudomonas aeruginosa e Staphylo-
coccus aureus. A persistência por um diagnóstico diferen-
cial prendeu-se pela ausência de melhoria imagiológica 
após antibioterapia dirigida. 
	 O diagnóstico diferencial inclui as neoplasias e as doen-
ças linfoproliferativas e granulomatosas. A PET/TC, reali-
zada no diagnóstico diferencial de neoplasias, mostra que 
os depósitos amilóides, na doença localizada,9 têm elevada 
actividade, tal como outras lesões metabolicamente acti-
vas, devendo por isso ser cuidadosamente interpretada.1 
	 O diagnóstico definitivo implica confirmação anatomo-
patológica com biópsia broncoscópica, trans-torácica ou 
cirúrgica, sendo que o procedimento escolhido depende 
da localização da lesão, com preferência para a técnica 
menos invasiva. Na amiloidose traqueo-brônquica sob a 
forma de placas submucosas, a broncoscopia é de extre-
ma importância. Quando visíveis são esbranquiçadas, e a 
localização na parede posterior da traqueia distingue a ami-
loidose da traqueopatia osteocondroblástica.10 As recons-

Figura 3 – Estudo anátomo-patológico da biópsia pulmonar: material amorfo eosinofílico acelular, positivo para vermelho do Congo (A) 
e negativo para PAS (B).
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truções tridimensionais da TC torácica são de grande ajuda 
para avaliar a localização e extensão da lesão, auxiliando 
na realização da biopsia broncoscópica, que deverá ser 
efectuada com prudência devido ao elevado risco hemorrá-
gico.10 Observa-se material amilóide inerte, proteico, homo-
géneo, acelular e eosinofílico, identificado pelo vermelho 
de Congo e luz polarizada. A imunohistoquímica identifica o 
tipo de fibrilas, mas não foi realizada nos casos descritos.1,4 
O diagnóstico de amiloidose sistémica implica a realização 
de biopsia, sendo que o estudo da gordura peri-umbilical ou 
do recto apresentam uma sensibilidade superior a 90%.
	 A Síndrome de Sjögren é uma doença auto-imune que 
pode afectar o pulmão. Geralmente está associada a doen-
ças intersticiais e linfoproliferativas do pulmão. A associa-
ção de amiloidose com síndrome de Sjögren é, no entanto, 
rara.1,5,11 A literatura existente sobre esta associação é es-
cassa, não havendo dados para apoiar qualquer interven-
ção terapêutica definitiva. 
	 O tratamento da amiloidose visa reduzir a produção 
do precursor, impedir o depósito de amilóide e promover 
a lise ou mobilização dos depósitos existentes, mas as op-
ções são limitadas e dependem do tipo e apresentação da 
doença. Na amiloidose AA recomenda-se o tratamento da 
doença subjacente1 e no tipo AL a utilização de melfalano e 
prednisona ou o transplante de células estaminais autólo-
gas.12 Nas formas localizadas e endobrônquicas preconiza-
-se tratamento local ou radioterapia.1 Nas formas nodulares 
indolentes a ressecção é raramente indicada devido ao 
risco de recorrência,1 devendo manter-se controlo imagio-
lógico. No entanto, na presença de nódulos que provoquem 

obstrução com consequente pneumonia de repetição a res-
secção cirúrgica está indicada.6 Nas formas sistémicas, de 
pior prognóstico, pode estar indicada quimioterapia agres-
siva, com resultados pouco animadores.1 
	 Em conclusão, estes casos têm importância pela sua 
raridade e coexistência de condições raramente associa-
das, bronquiectasias e síndrome de Sjögren. O diagnóstico 
diferencial mais importante é a neoplasia, sendo importante 
estabelecer um diagnóstico definitivo.
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