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ntrodução

 amiloidose  é  um  acúmulo  sistêmico  ou  localizado  de  pro-
eínas  fibrilares  insolúveis.  Amiloide  é  um  tipo  especial  de
epósito  proteináceo  eosinofílico  extracelular  amorfo,  com
aracterísticas  tintoriais  distintas  com  a  coloração  vermelho
o  Congo;  apresenta  uma  cor  rosa  salmão  sob  luz  comum

 mostra  birrefringência  verde  maçã  diagnóstica  sob  luz
olarizada.  As  manifestações  orais  da  amiloidose  são  bem
onhecidas.  O  local  mais  frequentemente  relatado  para
eposição  de  amiloide  intraoral  é  a  língua;  a  deposição  na
íngua  pode  resultar  em  macroglossia  e  rigidez  de  língua.1,2

sualmente,  a  deposição  aparece  como  pápulas  ou  nódulos
erosos  em  várias  superfícies  orais,  incluindo  a  língua  e  tam-
ém  a  mucosa  bucal.  Entretanto,  a  deposição  de  amiloide
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a  língua  é  muito  rara  e  representa  menos  de  9%  de  todos
s  tipos  de  amiloidose.2

A  amiloidose  frequentemente  se  desenvolve  como  uma
oença  sistêmica  que  pode  estar  associada  ao  mieloma  múl-
iplo  (MM).  MM  é  uma  doença maligna  rara,  amplamente
ncurável,  caracterizada  pela  proliferação  descontrolada  de
élulas  plasmáticas  clonais  que  produzem  uma  parapro-
eína  monoclonal,  principalmente  IgG  (55%)  ou  IgA  (20%)

 raramente  IgM  e  IgD,  causando  uma  grande  variedade
e  complicações  que  levam  à  disfunção  orgânica  e  eventu-
lmente,  morte.2 A  paraproteinemia  pode  estar  associada

 excreção  de  cadeias  leves  na  urina  (proteínas  de  Bence
ones).  É  uma  doença de  idosos,  com  mediana  de  idade
a  apresentação  acima  de  60  anos,  sendo  rara  abaixo
e  40.  O  MM  é  suspeitado  em  pacientes  que  apresen-
am  dor  nas  costas,  dores  nos  ossos  (acompanhadas  ou
ão  de  fraturas  patológicas),  anemia  inexplicada,  insufi-
iência  renal  e/ou  hipercalcemia,  infecções recorrentes  e
miloidose  secundária.3 Frequentemente,  as  lesões  ósseas
odem  se  apresentar  como  lesões  osteolíticas  difusas  ou
ocalizadas,  denominadas  plasmocitomas,  ou  por  um  padrão
‘perfurado’’.  Os  ossos  maxilares  e  mandibulares  podem
er  afetados  por  essas  lesões.  Quase  80%  dos  casos  de

M  diagnosticados  são  precedidos  por  um  estágio  pré-

maligno  assintomático  denominado  gamopatia  monoclonal
e  significância  indeterminada  (MGUS,  do  inglês  monoclonal
ammopathy  of  undetermined  significance) e  quase  35%  dos
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a  língua.  (b)  Lesões  múltiplas  no  outro  lado  da  língua.
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Figura  2  Pequenos  nódulos  amarelados  na  região  dorsal  da
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Figura  1  (a)  Lesões  ulcerativas  na  borda  lateral  d

acientes  diagnosticados  com  MM  sintomático  apresentam
esões  nos  maxilares.4 Neste  artigo,  relatamos  dois  casos  de
ieloma  múltiplo  em  que  as  manifestações  orais  foram  os
rincipais  indicadores.

elatos de caso

aso  1

ma  paciente  do  sexo  feminino  de  57  anos  deu  entrada  no
istrict  General  Hospital  de

Negombo  com  múltiplas  lesões  ulcerativas  orais  dolorosas
a  língua  e  mucosa  bucal  bilateral  com  um  ano  e  seis  meses
e  duração.  Ela  se  queixou  de  perda  acentuada  de  peso  e
erda  de  apetite  havia  cerca  de  dois  meses  e  história  de
angramento  retal,  desconforto  anal  e  constipação.  O  exame
ntraoral  revelou  úlceras  nas  bordas  laterais  da  língua  (fig.  1

 e  b)  e  pequenas  úlceras  na  mucosa  oral.
As  investigações  hematológicas  revelaram  baixas  con-

agens  de  monócitos,  hemácias  (glóbulos  vermelhos)  e
emoglobina  e  baixo  nível  de  hematócrito.  Uma  alta  VHS
velocidade  de  hemossedimentação)  com  altas  contagens
e  eosinófilos  também  foi  revelada.  Além  disso,  o  hemo-
rama  mostrou  a  presença  de  anemia  causada  por  doença
rônica  com  ou  sem  anemia  ferropriva.  A  ultrassonografia
e  abdome  e  pelve  revelou  fígado  gorduroso  sem  hepatoes-
lenomegalia.

Uma  biópsia  incisional  foi  feita  em  uma  das  úlceras  da
íngua  e  o  cório  era  composto  por  um  material  eosinofí-
ico  homogêneo  sugestivo  de  amiloide.  Isso  foi  confirmado
om  a  coloração  vermelho  do  Congo  e  birrefringência  verde-
maçã  típica  sob  luz  polarizada.  A  avaliação  clínica  geral
a  paciente  revelou  disfunção  renal,  anemia,  hipercalce-
ia  e  hiperfosfatemia.  O  patologista  sugeriu  investigar  a
aciente  para  mieloma  múltiplo  e  a  paciente  foi  encami-
hada  para  o  setor  de  hematologia.  A  biópsia  da  medula
ssea  revelou  discrasia  das  células  plasmáticas.  Outros  tes-
es  bioquímicos  revelaram  depósitos  amiloides  também  nos
asos  sanguíneos.  Finalmente,  a  doença foi  diagnosticada
omo  amiloidose  de  cadeia  leve  amiloide  (AL).  Porém,  um
ês  após  o  diagnóstico,  a  paciente  veio  a  óbito.
aso  2

aciente  do  sexo  masculino,  76  anos,  com  pequenos  nódu-
os  amarelados  nas  superfícies  mucosas  da  língua  (fig.  2),

C
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íngua.

ral  e  lábios,  tendo  como  queixa  principal  a  dificuldade  para
ngolir,  foi  encaminhado  ao  General  Hospital  de  Polonna-
uwa.  No  exame,  havia  pápulas  amareladas  com  cerca  de
,5  ×  0,5  cm  de  diâmetro  e  ele  se  queixou  de  que  a  língua
stava  dolorida  e  aumentada.  As  pápulas  eram  de  consistên-
ia  macia.  Múltiplas  placas  esbranquiçadas  também  estavam
resentes  nas  bordas  laterais  da  língua  e tinham  aproxima-
amente  2  cm  de  diâmetro.  O  paciente  apresentava  também
últiplos  nódulos  na  região  da  mucosa  bucal  próximo  à

omissura  labial  do  lado  direito,  medindo  aproximadamente
 cm  cada  uma,  doloridas,  de  consistência  firme  e  apresen-
ando  sangramento  espontâneo.  Ele  também  se  queixava
e  constipação  grave.  Ele  era  um  paciente  com  diagnóstico
onhecido  de  mieloma  múltiplo  havia  cinco  anos.

Uma  biópsia  incisional  foi  feita  e  revelou  a  presença  de
miloide  logo  abaixo  do  epitélio,  bem  como  entre  os  mús-
ulos,  o que  foi  confirmado  com  a  coloração  vermelho  do
ongo  e  luz  polarizada  (fig.  3a-c).  O  paciente  foi  tratado

intomaticamente  para  o  desconforto  oral  e  ulceração.  Além
isso,  a endoscopia  digestiva  alta  foi  feita  para  investigação
dicional  de  disfagia.
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igura  3  (a)  Material  eosinofílico  homogêneo  no  cório  (derm
ositividade, representada  pela  cor  rosa  salmão.  (c)  Birrefringê

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

iscussão

 amiloidose  sistêmica  resulta  da  deposição  de  fibrilas
e  proteínas  em  vários  tecidos  e  órgãos.4 Devido  a  uma
lteração  na  estrutura  secundária  das  proteínas,  as  fibrilas
miloides  agregam-se  na  forma  insolúvel  e  termodinami-
amente  estável.  Vários  tipos  de  amiloidose  podem  ser
dentificados  pela  composição  bioquímica  específica  das
ubunidades  proteicas  em  questão  e  podem  resultar  em  uma
ariedade  de  características  clínicas.5 O  tipo  mais  comum  é

 amiloidose  do  tipo  AL.
Com  o  uso  da  coloração  vermelho  do  Congo,  os  depó-

itos  amiloides  mostram  uma  cor  rosa  salmão  sob  luz
omum  e  uma  birrefringência  verde  maçã  diagnóstica  sob
uz  polarizada.  O  exame  ultraestrutural  mostra  fibrilas  não
amificadas,  com  diâmetro  de  7,5  a  10  nm.  A  conformação
aracterística  de  folha  �-pregueada,  conforme  demonstrado
ela  cristalografia  de  raios  X  e  espectroscopia  de  infraver-
elho,  é  a  causa  da  propriedade  específica  de  coloração,

ndependentemente  da  composição  química  das  fibrilas.6
O  depósito  amiloide  consiste  predominantemente  em
roteínas  de  fibrilas.  Proteínas  normais,  ao  enfrentar  algu-
as  condições  sistêmicas,  como  alterações  celulares  e
istúrbios  inflamatórios  crônicos,  podem  formar  fibrilas

a
m
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14
H&E,  40x).  (b)  Coloração  com  vermelho  do  Congo  mostrando
verde  sob  luz  polarizada.

nsolúveis  que  podem  resultar  em  danos  e  disfunções  orgâ-
icos.

A  amiloidose  é  uma  entidade  clínica  de  apresentação
ariável,  dependendo  dos  órgãos  envolvidos.  Os  depósitos
miloides  são  raros  na  cavidade  oral.  A  cabeça e  o  pescoço
ão  afetados  entre  12%  e  90%  dos  casos,  geralmente  com
nvolvimento  da  laringe  e  da  língua.4 Depósitos  localiza-
os  na  laringe  são  comuns;  entretanto,  o  envolvimento  da
íngua  é  frequente  devido  à  doença sistêmica.5 No  caso
escrito,  múltiplas  lesões  ulcerativas  se  manifestaram  na
íngua  e  na  mucosa  bucal.  As  apresentações  mais  comuns  em
abeça  e pescoço são  rouquidão,  congestão  nasal,  odinofa-
ia,  problemas  de  articulação,  deformidades  mandibulares,
ificuldades  de  deglutição,  obstrução  das  vias  aéreas,  dis-
úrbios  da  fala  e  hipogeusia.  A  amiloidose  ocorre  com  maior
requência  na  sexta  década  de  vida,  o  que  é  consistente  com

 caso  apresentado  e apresenta  leve  predomínio  do  sexo
asculino.  O  paciente  masculino  deste  relato  apresentava

istória  de  lenta  progressão  das  lesões.  As  manifestações
rais  da  amiloidose  geralmente  se  apresentam  como  nódu-
os,  pápulas,  placas  e  macroglossia  e  a cor  da  mucosa  pode
ariar  de  amarelo,  laranja,  vermelho,  azul  e  roxo.7,8 Nódulos
marelos  ou  lesões  brancas  elevadas  ocorrendo  predominan-
emente  ao  longo  da  borda  lateral  também  são  comuns.  A

miloidose  na  língua  geralmente  resulta  em  macroglossia,
anifestada  por  aumento  do  volume  da  língua,  protrusão
a  língua  além  da  crista  alveolar,  comprometimento  da  fala

 disfagia.1
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Atualmente,  existem  três  formas  conhecidas  de  amiloi-
ose.  A  primeira,  a  amiloidose  sistêmica  primária,  é  uma
ondição  sistêmica  sem  causa  subjacente  conhecida.  Essa
orma  difere  da  amiloidose  sistêmica  secundária,  que  ocorre
om  outros  problemas  clínicos  subjacentes,  como  tuber-
ulose  e  artrite  reumatoide.  Essa  forma  também  inclui
acientes  com  mieloma  múltiplo,  dos  quais  10%  a  20%
êm  amiloidose  associada,2,4 semelhante  a  este  relato.  As
oenças  renais  e  cardíacas  são  vistas  nas  formas  sistêmicas
rimárias  e  secundárias  e  são  as  causas  mais  frequentes  de
orte.  Outros  sintomas  podem  incluir  hipoestesia,  síncope,
acroglossia  e  síndrome  do  túnel  do  carpo.  A  terceira  forma
e  amiloidose  é  localizada,  que  ocorre  sem  qualquer  evidên-
ia  de  envolvimento  sistêmico  ou  doença subjacente.  É  mais
ara  do  que  as  outras  formas,  sendo  a  laringe  o  sítio  afetado
ais  comum  na  região  da  cabeça e  pescoço. A  doença tam-
ém  pode  se  manifestar  como  doença periodontal  e  as  lesões
ão  exacerbadas  pela  inflamação  do  periodonto.2,4

Em  muitos  estudos,  doenças orais  foram  os  primeiros
inais  detectados  de  MM.1,3 Alguns  estudos  relataram  que
s  manifestações  orais  do  MM  foram  detectadas  durante  o
eguimento  dos  pacientes  e  os  cirurgiões-dentistas  puderam
articipar  do  diagnóstico  da  doença. Esses  pacientes  preci-
am  ser  acompanhados  por  uma  equipe  multidisciplinar  que
ode  melhorar  a  qualidade  de  vida.  Além  de  contribuir  para

 diagnóstico,  o  cirurgião-dentista  da  equipe  precisa  cuidar
a  saúde  bucal  do  paciente  para  evitar  complicações  pos-
eriores,  principalmente  em  pacientes  candidatos  à  terapia
ntirreabsortiva.6

onclusão
ste  relato  traz  a  apresentação  que  deve  ajudar  a  agilizar
 diagnóstico  futuro  e  o  reconhecimento  das  manifestações
rais  da  amiloidose  sistêmica  como  uma  sequência  de
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miloidose  sistêmica.  O  MM  se  desenvolve  em  indivíduos
ntre  a  5a e  a  8a décadas.  Assim,  é  importante  que  os
rofissionais  de  saúde  bucal  estejam  cientes  das  alterações
línicas  e  de  imagem  sugestivas  de  lesões  de  MM  em  paci-
ntes  de  faixas  etárias  suscetíveis.  Os  profissionais  devem
er  estimulados  a  detectar  precocemente  as  manifestações
rais  de  MM  em  exames  de  rotina,  pois  assim  contribuirão
ara  o  aumento  da  sobrevida  e  melhor  prognóstico.

onflitos de interesse

s  autores  declaram  não  haver  conflitos  de  interesse.
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