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Introducao

A amiloidose é um acUimulo sistémico ou localizado de pro-
teinas fibrilares insollveis. Amiloide é um tipo especial de
depdsito proteinaceo eosinofilico extracelular amorfo, com
caracteristicas tintoriais distintas com a coloracao vermelho
do Congo; apresenta uma cor rosa salmao sob luz comum
e mostra birrefringéncia verde macga diagndstica sob luz
polarizada. As manifestacdes orais da amiloidose sao bem
conhecidas. O local mais frequentemente relatado para
deposicao de amiloide intraoral é a lingua; a deposicao na
lingua pode resultar em macroglossia e rigidez de lingua."?
Usualmente, a deposicao aparece como papulas ou nddulos
cerosos em varias superficies orais, incluindo a lingua e tam-
bém a mucosa bucal. Entretanto, a deposicao de amiloide
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na lingua é muito rara e representa menos de 9% de todos
os tipos de amiloidose.?

A amiloidose frequentemente se desenvolve como uma
doenca sistémica que pode estar associada ao mieloma mul-
tiplo (MM). MM é uma doenca maligna rara, amplamente
incuravel, caracterizada pela proliferacao descontrolada de
células plasmaticas clonais que produzem uma parapro-
teina monoclonal, principalmente IgG (55%) ou IgA (20%)
e raramente IgM e IgD, causando uma grande variedade
de complicacdes que levam a disfuncédo organica e eventu-
almente, morte.? A paraproteinemia pode estar associada
a excrecdo de cadeias leves na urina (proteinas de Bence
Jones). E uma doenca de idosos, com mediana de idade
na apresentacao acima de 60 anos, sendo rara abaixo
de 40. O MM é suspeitado em pacientes que apresen-
tam dor nas costas, dores nos ossos (acompanhadas ou
nao de fraturas patoldgicas), anemia inexplicada, insufi-
ciéncia renal e/ou hipercalcemia, infeccdes recorrentes e
amiloidose secundaria.® Frequentemente, as lesbes Osseas
podem se apresentar como lesdes osteoliticas difusas ou
localizadas, denominadas plasmocitomas, ou por um padrao
“‘perfurado’’. Os ossos maxilares e mandibulares podem
ser afetados por essas lesdes. Quase 80% dos casos de
MM diagnosticados sdo precedidos por um estagio pré-
-maligno assintomatico denominado gamopatia monoclonal
de significancia indeterminada (MGUS, do inglés monoclonal
gammopathy of undetermined significance) e quase 35% dos
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Figura 1

pacientes diagnosticados com MM sintomatico apresentam
lesbes nos maxilares.* Neste artigo, relatamos dois casos de
mieloma multiplo em que as manifestacdes orais foram os
principais indicadores.

Relatos de caso
Caso 1

Uma paciente do sexo feminino de 57 anos deu entrada no
District General Hospital de

Negombo com multiplas lesdes ulcerativas orais dolorosas
na lingua e mucosa bucal bilateral com um ano e seis meses
de duracao. Ela se queixou de perda acentuada de peso e
perda de apetite havia cerca de dois meses e historia de
sangramento retal, desconforto anal e constipacao. O exame
intraoral revelou ulceras nas bordas laterais da lingua (fig. 1
a e b) e pequenas Ulceras na mucosa oral.

As investigacdes hematologicas revelaram baixas con-
tagens de mondcitos, hemacias (globulos vermelhos) e
hemoglobina e baixo nivel de hematécrito. Uma alta VHS
(velocidade de hemossedimentacao) com altas contagens
de eosindfilos também foi revelada. Além disso, o hemo-
grama mostrou a presenca de anemia causada por doenca
cronica com ou sem anemia ferropriva. A ultrassonografia
de abdome e pelve revelou figado gorduroso sem hepatoes-
plenomegalia.

Uma biodpsia incisional foi feita em uma das Ulceras da
lingua e o corio era composto por um material eosinofi-
lico homogéneo sugestivo de amiloide. Isso foi confirmado
com a coloracao vermelho do Congo e birrefringéncia verde-
-maca tipica sob luz polarizada. A avaliacdo clinica geral
da paciente revelou disfuncao renal, anemia, hipercalce-
mia e hiperfosfatemia. O patologista sugeriu investigar a
paciente para mieloma multiplo e a paciente foi encami-
nhada para o setor de hematologia. A bidpsia da medula
oOssea revelou discrasia das células plasmaticas. Outros tes-
tes bioguimicos revelaram depositos amiloides também nos
vasos sanguineos. Finalmente, a doenca foi diagnosticada
como amiloidose de cadeia leve amiloide (AL). Porém, um
més apos o diagnostico, a paciente veio a obito.

Caso 2

Paciente do sexo masculino, 76 anos, com pequenos nodu-
los amarelados nas superficies mucosas da lingua (fig. 2),

(a) Lesoes ulcerativas na borda lateral da lingua. (b) Lesdes mdultiplas no outro lado da lingua.
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Figura 2
lingua.

Pequenos nddulos amarelados na regiao dorsal da

oral e labios, tendo como queixa principal a dificuldade para
engolir, foi encaminhado ao General Hospital de Polonna-
ruwa. No exame, havia papulas amareladas com cerca de
0,5 x 0,5cm de diametro e ele se queixou de que a lingua
estava dolorida e aumentada. As papulas eram de consistén-
cia macia. Multiplas placas esbranquicadas também estavam
presentes nas bordas laterais da lingua e tinham aproxima-
damente 2 cm de didametro. O paciente apresentava também
multiplos nodulos na regiao da mucosa bucal proximo a
comissura labial do lado direito, medindo aproximadamente
1cm cada uma, doloridas, de consisténcia firme e apresen-
tando sangramento espontaneo. Ele também se queixava
de constipacao grave. Ele era um paciente com diagnostico
conhecido de mieloma multiplo havia cinco anos.

Uma biopsia incisional foi feita e revelou a presenca de
amiloide logo abaixo do epitélio, bem como entre os mus-
culos, o que foi confirmado com a coloracao vermelho do
Congo e luz polarizada (fig. 3a-c). O paciente foi tratado
sintomaticamente para o desconforto oral e ulceracdo. Além
disso, a endoscopia digestiva alta foi feita para investigacao
adicional de disfagia.

147



D. Dissanayaka, H. Bandara, T. Sabesan et al.

Figura 3

(a) Material eosinofilico homogéneo no corio (derme) (H&E, 40x). (b) Coloracdo com vermelho do Congo mostrando

positividade, representada pela cor rosa salmao. (c) Birrefringéncia verde sob luz polarizada.

Ambos os pacientes deram consentimento para uso de
seus dados como material de pesquisa.

Discussao

A amiloidose sistémica resulta da deposicao de fibrilas
de proteinas em varios tecidos e 6rgaos.* Devido a uma
alteracao na estrutura secundaria das proteinas, as fibrilas
amiloides agregam-se na forma insolivel e termodinami-
camente estavel. Varios tipos de amiloidose podem ser
identificados pela composicao bioquimica especifica das
subunidades proteicas em questao e podem resultar em uma
variedade de caracteristicas clinicas.® O tipo mais comum é
a amiloidose do tipo AL.

Com o uso da coloragao vermelho do Congo, os depo-
sitos amiloides mostram uma cor rosa salmao sob luz
comum e uma birrefringéncia verde maca diagndstica sob
luz polarizada. O exame ultraestrutural mostra fibrilas nao
ramificadas, com diametro de 7,5 a 10nm. A conformacao
caracteristica de folha B-pregueada, conforme demonstrado
pela cristalografia de raios X e espectroscopia de infraver-
melho, é a causa da propriedade especifica de coloracao,
independentemente da composicao quimica das fibrilas.®

O deposito amiloide consiste predominantemente em
proteinas de fibrilas. Proteinas normais, ao enfrentar algu-
mas condicdes sistémicas, como alteracdoes celulares e
disturbios inflamatorios cronicos, podem formar fibrilas

insollveis que podem resultar em danos e disfuncdes orga-
nicos.

A amiloidose é uma entidade clinica de apresentacao
variavel, dependendo dos orgaos envolvidos. Os depositos
amiloides sao raros na cavidade oral. A cabeca e o pescoco
sao afetados entre 12% e 90% dos casos, geralmente com
envolvimento da laringe e da lingua.” Depositos localiza-
dos na laringe sao comuns; entretanto, o envolvimento da
lingua é frequente devido a doenca sistémica.> No caso
descrito, multiplas lesdes ulcerativas se manifestaram na
lingua e na mucosa bucal. As apresentacdes mais comuns em
cabeca e pesco¢o sao rouquidao, congestao nasal, odinofa-
gia, problemas de articulacao, deformidades mandibulares,
dificuldades de degluticao, obstrucao das vias aéreas, dis-
tarbios da fala e hipogeusia. A amiloidose ocorre com maior
frequéncia na sexta década de vida, o que é consistente com
0 caso apresentado e apresenta leve predominio do sexo
masculino. O paciente masculino deste relato apresentava
historia de lenta progressdao das lesdes. As manifestacoes
orais da amiloidose geralmente se apresentam como nédu-
los, papulas, placas e macroglossia e a cor da mucosa pode
variar de amarelo, laranja, vermelho, azul e roxo.”-® Nodulos
amarelos ou lesoes brancas elevadas ocorrendo predominan-
temente ao longo da borda lateral também sdo comuns. A
amiloidose na lingua geralmente resulta em macroglossia,
manifestada por aumento do volume da lingua, protrusao
da lingua além da crista alveolar, comprometimento da fala
e disfagia.’
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Atualmente, existem trés formas conhecidas de amiloi-
dose. A primeira, a amiloidose sistémica primaria, € uma
condicao sistémica sem causa subjacente conhecida. Essa
forma difere da amiloidose sistémica secundaria, que ocorre
com outros problemas clinicos subjacentes, como tuber-
culose e artrite reumatoide. Essa forma também inclui
pacientes com mieloma multiplo, dos quais 10% a 20%
tém amiloidose associada,>* semelhante a este relato. As
doencas renais e cardiacas sao vistas nas formas sistémicas
primarias e secundarias e sdo as causas mais frequentes de
morte. Outros sintomas podem incluir hipoestesia, sincope,
macroglossia e sindrome do tlnel do carpo. A terceira forma
de amiloidose € localizada, que ocorre sem qualquer evidén-
cia de envolvimento sistémico ou doenca subjacente. E mais
rara do que as outras formas, sendo a laringe o sitio afetado
mais comum na regiao da cabeca e pescoco. A doenca tam-
bém pode se manifestar como doenca periodontal e as lesdes
sao exacerbadas pela inflamacao do periodonto.?*

Em muitos estudos, doencas orais foram os primeiros
sinais detectados de MM."3 Alguns estudos relataram que
as manifestacdes orais do MM foram detectadas durante o
seguimento dos pacientes e os cirurgioes-dentistas puderam
participar do diagnostico da doenca. Esses pacientes preci-
sam ser acompanhados por uma equipe multidisciplinar que
pode melhorar a qualidade de vida. Além de contribuir para
o diagndstico, o cirurgido-dentista da equipe precisa cuidar
da saude bucal do paciente para evitar complicacées pos-
teriores, principalmente em pacientes candidatos a terapia
antirreabsortiva.®

Conclusao

Este relato traz a apresentacao que deve ajudar a agilizar
o diagndstico futuro e o reconhecimento das manifestacoes
orais da amiloidose sistémica como uma sequéncia de

amiloidose sistémica. O MM se desenvolve em individuos
entre a 52 e a 82 décadas. Assim, é importante que os
profissionais de salde bucal estejam cientes das alteracoes
clinicas e de imagem sugestivas de lesdes de MM em paci-
entes de faixas etarias suscetiveis. Os profissionais devem
ser estimulados a detectar precocemente as manifestacoes
orais de MM em exames de rotina, pois assim contribuirao
para o aumento da sobrevida e melhor prognéstico.
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