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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso raro de amiloidoma multifocal extenso, com acometimento da base do cranio,
rinofaringe e extensao intra-orbitaria, enfatizando os critérios de imagem que contribuiram para o diagnéstico
diferencial frente a lesdes neoplasicas. Detalhamento do caso: Paciente, 66 anos, apresentou perda visual
progressiva culminando em cegueira bilateral. A investigacdo por Ressonancia Magnética (RM) revelou
volumosa leséo expansiva extra-axial em base do cranio e drbita, com realce heterogéneo e hipossinal em
T2, achados que mimetizavam um meningioma. O diagnoéstico definitivo foi estabelecido por bidpsia
endoscépica da rinofaringe, que demonstrou deposi¢do de amiloide com positividade para Vermelho Congo,
confirmando um amiloidoma. Consideragdes finais: O caso sublinha o desafio do diagnéstico diferencial
radiologico e a necessidade de alto indice de suspei¢do para incluir a amiloidose em lesbes complexas de
base do cranio. O reconhecimento dos padrdes atipicos de imagem é crucial, e a confirmagao histopatolégica
por biépsia de baixo risco foi fundamental para evitar uma intervencao neurocirurgica de alta morbidade.

Palavras-chave: Amiloidose, Amiloidoma multifocal, Base do cranio, Orbita, Diagnéstico por imagem.

ABSTRACT

Objective: To report a rare case of extensive multifocal amyloidoma involving the skull base, nasopharynx,
and intraorbital extension, emphasizing the imaging criteria that contributed to the differential diagnosis against
neoplastic lesions. Case detail: A 66-year-old female patient presented with progressive visual loss
culminating in bilateral blindness. Magnetic Resonance Imaging (MRI) investigation revealed a voluminous
extra-axial expansive lesion in the skull base and orbit, featuring heterogeneous enhancement and T2
hypointensity, findings that mimicked a meningioma. The definitive diagnosis was established by endoscopic
biopsy of the nasopharynx, which demonstrated amyloid deposition with Congo Red positivity, confirming an
amyloidoma. Final considerations: This case highlights the challenge of radiological differential diagnosis
and the need for a high index of suspicion to include amyloidosis in complex skull base lesions. The recognition
of atypical imaging patterns is crucial, and histopathological confirmation via a low-risk biopsy was essential
to avoid a high-morbidity neurosurgical intervention.
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RESUMEN

Objetivo: Informar sobre un caso raro de amiloidoma multifocal extenso, con afectacién de la base del craneo,
rinofaringe y extension intraorbitaria, haciendo hincapié en los criterios de imagen que contribuyeron al
diagndstico diferencial frente a lesiones neoplasicas. Detalles del caso: Paciente de 66 afnos que presento
pérdida visual progresiva culminando en ceguera bilateral. La investigacién por Resonancia Magnética (RM)
reveld una voluminosa lesién expansiva extraaxial en la base del craneo y la érbita, con realce heterogéneo
e hiposefal en T2, hallazgos que imitaban un meningioma. El diagndstico definitivo se establecié mediante
biopsia endoscopica de la rinofaringe, que demostré depésito de amiloide con positividad para Rojo Congo,
confirmando un amiloidoma. Consideraciones finales: El caso subraya el desafio del diagnéstico diferencial
radiolégico y la necesidad de un alto indice de sospecha para incluir la amiloidosis en lesiones complejas de
la base del craneo. El reconocimiento de los patrones atipicos de imagen es crucial, y la confirmacién
histopatolégica mediante una biopsia de bajo riesgo fue fundamental para evitar una intervencion
neuroquirdrgica de alta morbilidad.

Palabras Clave: Amiloidosis, Amiloidoma multifocal, Base del craneo, Orbita, Diagnéstico por imagen.

INTRODUGAO

A amiloidose caracteriza-se pela deposi¢do extracelular de fibrilas proteicas insollveis decorrentes de
dobramento anémalo, processo que pode comprometer a fungdo tecidual e evoluir para faléncia organica
(BERK JL e SANCHORAWALA V, 2023). Engloba formas localizadas, restritas a um unico territério
anatdémico, e formas sistémicas, geralmente associadas a etiologias primarias ou secundarias a condigbes
inflamatdrias, infecciosas ou neoplasicas (BERK JL e SANCHORAWALA V, 2023). Nesse espectro, o
amiloidoma primario representa uma variante rara, definida como massa Unica composta exclusivamente por
depodsito de amiloide, sem evidéncias de doenga sistémica. Os relatos disponiveis descrevem acometimento
em sitios pouco usuais, como mama, parede toracica, pele, sistema nervoso central e coluna vertebral
(KAPOOR A, et al., 2020; SINGH S, et al, 2023).

Geralmente, a apresentacgéo clinica constitui-se de nédulos ou placas acastanhadas na cabega, tronco ou
extremidades. As lesGes podem apresentar-se com aspecto purpurico (FIGUEIREDO E, et al., 2023). Em
regides profundas, como parede toracica e coluna vertebral, descrevem-se lesdes volumosas e complicagdes
estruturais, incluindo dor, déficits neurolégicos e fraturas patoldgicas (DESAI SS, et al., 2021; NISHI S, et al.,
2019). Ha ainda relatos esparsos envolvendo ganglio trigémeo, angulo ponto cerebelar e nervos periféricos,
reforgcando a heterogeneidade fenotipica (DESAI SS, et al., 2021).

Na regido craniofacial, a amiloidose localizada manifesta-se principalmente na laringe, rinofaringe e 6rbita,
podendo, em situagdes excepcionais, atingir o sistema nervoso central. Em contraste, a amiloidose sistémica
geralmente preserva o SNC, mas pode acometer estruturas das vias aéreas superiores, como laringe e faringe
(TAKUMI K, et al.,, 2020). O carater raro e o mimetismo com neoplasias malignas tornam o diagnéstico
particularmente complexo. A confirmacéo depende de exame histopatolégico, com coloragédo por vermelho
do Congo e birrefringéncia verde-macga, complementada por métodos de identificacdo do subtipo, como
imunohistoquimica ou espectrometria de massa. A diferenciagdo entre formas localizadas e sistémicas exige
investigacao adicional, como biépsia de gordura abdominal ou retal e exames de medicina nuclear (ZUO W,
et al., 2024).

No campo radiolégico, a ressonancia magnética e a tomografia computadorizada constituem ferramentas
centrais na avaliagdo de amiloidomas de cabega e pescogo. A ressonancia permite melhor delineamento de
partes moles, embora a inespecificidade e a ampla gama de apresentagdes dos achados limite o diagndstico
diferencial (DESAI SS, et al., 2021). A tomografia, por sua vez, destaca-se na detecgao de calcificagdes
intralesionais, presentes em até 65% dos casos, e no detalhamento de alteracbes 6sseas, fundamentais para
o planejamento terapéutico (TAKUMI K, et al., 2020). Técnicas avangadas, como tractografia por difuséo, tém
sido exploradas para auxiliar decisées neurocirurgicas (BRAY DP, et al., 2020).
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Considerando a escassez de relatos envolvendo amiloidomas multifocais em base de cranio, rinofaringe
e Orbita, este estudo descreve um caso clinico raro, enfatizando os achados de imagem que orientaram o
diagnéstico diferencial frente a lesdes neoplasicas. A apresentagdo contribui para o refinamento do
reconhecimento clinico-radiolégico desses tumores, reforcando a relevancia do diagnéstico precoce e a
necessidade de seguimento prolongado, dada a possibilidade de recorréncia ou progressdo mesmo em
formas inicialmente localizadas.

DETALHAMENTO DO CASO

Este é um estudo de caso apreciado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Ophir
Loyola (CEP/HOL), Parecer 7.910.198 e CAAE 92206225.5.0000.5550. Paciente do sexo feminino, 66 anos,
sem comorbidades relevantes até o inicio do quadro, previamente independente para atividades de vida
diaria.

Em julho de 2022, a paciente iniciou visao turva bilateral, evoluindo de modo insidioso e progressivo.
Procurou atendimento oftalmoldgico, sem diagndstico conclusivo ou melhora com as medidas instituidas. Ao
longo dos meses seguintes, observou-se deterioracdo funcional importante, culminando, em dezembro de
2022, com cegueira bilateral, acompanhada de cefaleia intensa e dor ocular opressiva.

Em fevereiro de 2023, diante da piora clinica, buscou novamente atendimento especializado, sendo
instituida terapia para redugdo da pressdo intraocular, sem resposta satisfatéria. Em agosto de 2023,
apresentou episodio subito caracterizado por espasmos e paresia em hemicorpo direito, motivando
atendimento emergencial. A tomografia computadorizada de cranio realizada na ocasido evidenciou lesdo
expansiva intracraniana (Figura 1), determinando encaminhamento subsequente para servigos de referéncia
em neurologia e neurocirurgia.

Figura 1 - Tomografia computadorizada de cranio demonstrando lesdo expansiva intracraniana. (A)
Janela éssea evidenciando comprometimento estrutural. (B) Imagem contrastada mostrando realce da
leséo.

A) B)

Fonte: Costa ECCE, et al., 2026.

A investigacdo complementar avangou com Ressonancia Magnética do Encéfalo realizada em 23 de
dezembro de 2023, parcialmente prejudicada por artefatos de movimento, mas suficiente para revelar
volumoso processo expansivo extra-axial, solido, lobulado e com realce heterogéneo pds-contraste,
inicialmente sugestivo de meningioma. A lesdo, medindo aproximadamente 7,3 x 6,0 cm, apresentava
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epicentro hipotalamo-selar, extensao supra e infrasselar, invasdo da cavidade esfenoidal, ampla base dural
ao longo do plano esfenoidal e envolvimento dos giros retos e bulbos olfatérios. Havia ainda compresséo do
pedunculo cerebral direito e da ponte, acometimento total dos seios cavernosos e da cavidade de Meckel,
circundando integralmente as carétidas cavernosas, além de extensdo pelas fissuras orbitarias bilaterais, com
comprometimento intra e extraconal incluindo os nervos 6pticos. O processo produzia efeito compressivo
sobre o lobo frontal, regido nucleo-capsular e parénquima temporal, além de envolvimento das tendas
cerebelares. A presenca de alteragbes orbitarias e rinofaringeas associadas reforgou a hipétese de processo
multifocal.

Figura 2 - Ressonancia magnética evidenciando les&o intracraniana. (A) Sequéncia ponderada em T1. (B)
Sequéncia ponderada em T2.

Fonte: Costa ECCE, et al., 2026.

Figura 3 - Avaliacdo radioldgica da regiao faringea. (A) Imagem pré-lesdo faringea. (B) Imagem pds-lesao
faringea.
A

Fonte: Costa ECCE, et al., 2026.
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Apds seguimento ambulatorial e avaliagbes sucessivas, a paciente foi admitida na enfermaria de
Neurocirurgia do Hospital Ophir Loyola em 25 de mar¢o de 2025. Encontrava-se consciente, parcialmente
orientada e hemodinamicamente estavel. Na avaliagdo neuroldgica, observou-se amaurose bilateral,
opacificagédo dos cristalinos e hemiparesia esquerda (for¢ga grau 3 no membro superior e grau 4 no membro
inferior, Escala MRC). Exceto por hipertenséo arterial sistémica controlada, ndo havia outras comorbidades
relevantes, e os exames laboratoriais ndo evidenciaram alteragées sistémicas.

A avaliagéo cardiologica pré-operatoria, conduzida entre 2024 e 2025, demonstrou risco cirurgico baixo,
fungdo cardiaca preservada e auséncia de alteragdes eletrocardiograficas ou ecocardiograficas. Diante
desses achados, prosseguiu-se para abordagem diagnédstica invasiva. Em 14 de abril de 2025, realizou-se
bidpsia endoscopica de rinofaringe, precedida de ampliagdo da via nasal por redugédo da concha inferior.
Durante o procedimento, identificou-se leséo friavel e avermelhada em rinofaringe, da qual foram obtidos
fragmentos para analise anatomopatoldgica, sem intercorréncias e com estabilidade neuroldgica.

O exame histopatolégico revelou quatro fragmentos irregulares de coloragéo pardo-acastanhada, medindo
entre 0,5 e 1,0 cm. Microscopia demonstrou mucosa respiratéria, em areas parcialmente ceratinizada, com
extensa deposigao subepitelial de material amorfo e eosinofilico, compativel com amiloide, associado a
proliferagdo vascular de padrao ectasico. A pesquisa de amiloidose foi positiva nas coloragdes especiais por
PAS e Vermelho Congo, esta ultima confirmada sob luz polarizada. O diagnéstico final foi de amiloidose em
rinofaringe.

Figura 4 - Aspectos histopatologicos da amiloidose em rinofaringe. A) Mucosa respiratéria com extensa
deposicao subepitelial de material amorfo e eosinofilico compativel com amiloide, associada a proliferagédo
vascular de padrao ectasico (hematoxilina-eosina). B) Deposi¢ao de amiloide evidenciada pela coloragéo pelo
Vermelho Congo, com birefringéncia caracteristica sob luz polarizada.

Fonte: Costa ECCE, et al., 2026.

As informacgdes clinicas recentemente analisadas indicam que o diagndstico da natureza da lesdo como
amiloide pdde ser estabelecido exclusivamente por meio do exame histopatolégico, com a positividade do
Vermelho Congo e birrefringéncia sendo o critério conclusivo. Conforme esclarecido pelo patologista
responsavel, a bidpsia apresentou critérios diagndsticos suficientes para confirmar o depdsito amiloide, razédo
pela qual a investigacao adicional destinada a definicdo de subtipos por Imunohistoquimica néo foi realizada
naquele momento. Dessa forma, o processo diagndstico da lesdo local foi considerado concluso a partir do
achado histoldgico inicial. Em relagdo ao manejo terapéutico, a equipe optou por ndo proceder a intervengao
cirdrgica, mantendo a paciente em acompanhamento ambulatorial. Para a exclusdo de possivel acometimento
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sistémico ou secundario, foi realizado encaminhamento ao servigo de Hematologia. Entretanto, até a ultima
evolugao registrada em prontuario, a paciente ndo compareceu a consulta hematoldgica, permanecendo,
portanto, acompanhada predominantemente pela equipe de Neurocirurgia.

DISCUSSAO

O presente relato descreve um caso raro de amiloidoma multifocal envolvendo simultaneamente a base
do cranio, a rinofaringe e a 6rbita, configurando um quadro que mimetiza, clinica e radiologicamente, uma
neoplasia primaria. A amiloidose primaria localizada no trato sinonasal € uma entidade extremamente rara,
representando apenas 3% dos casos de amiloidose de cabeca e pescoco (GOMES S, et al., 2023). A
simultaneidade do acometimento desses trés sitios anatdmicos complexos, associados a uma lesao volumosa
e extensiva, realga a relevancia do caso para o aprimoramento do reconhecimento clinico-radiolégico dessa
entidade (HOWARD S, et al., 2012; ZUO W, et al., 2024).

A literatura especifica sobre amiloidose localizada na nasofaringe confirma que esta é uma entidade
extremamente rara, séries e revisdes descrevem apenas algumas dezenas de casos publicados (=25-38 no
conjunto da literatura), e que a maioria dos achados na regido cabega-pescogo corresponde a formas
localizadas, trataveis por ressecgao local com vigilancia posterior (CROSETTI E, et al., 2021; SAKAGIANNIS
G, etal., 2018; ZUO W, et al., 2024).

O envolvimento ocular e periocular pode representar tanto uma forma localizada quanto a apresentacao
inicial de amiloidose sistémica, sendo imprescindivel avaliagdo integrada para excluir doenga sistémica
(MATHEW R e ZEPPIERI M, 2024). O amiloidoma ¢é definido como uma massa localizada de proteina
amiloide, passivel de ocorrer sem evidéncias de comprometimento sistémico, caracterizando o amiloidoma
primario (DESAI SS, et al., 2021). Na regido de cabeca e pescogo, a forma localizada é a mais prevalente,
predominantemente associada ao depdsito de Amiloide de Cadeia Leve (AL), com predilecao pela laringe
(GALLUZZI F e GARAVELLO W, 2023; TAKUMI K, et al., 2020).

Andlises protedmicas em amiloidomas oculares e de anexos demonstram que, embora a cadeia leve y
(lambda) costume predominar, padrdes mistos podem ser encontrados, reforcando a complexidade da
subtipagem (JAMSHIDI P, et al., 2022). Estudos recentes documentam que, nos amiloidomas de nasofaringe
e orbita, o tipo AL é frequentemente identificado por imunohistoquimica, o que reforga a necessidade de
subtipagem proteica objetiva por suas implica¢des progndsticas e terapéuticas (SAKAGIANNIS G, et al., 2018;
ZUO W, et al., 2024). Singh A, et al. (2020) realizaram uma revisao retrospectiva de sete pacientes com
amiloidose localizada de cabecga e pescogo, onde seis apresentavam o subtipo AL e apenas um o subtipo AA.

Corroborando esses achados, Singh A, et al. (2020) demonstram que a maioria dos casos de amiloidose
localizada em cabega e pescogo também corresponde ao subtipo AL, reforcando a obrigatoriedade de
investigagao para excluir doenga sistémica mesmo quando o quadro se apresenta como leséo isolada. Os
autores identificaram que o envolvimento supraglético, da base da lingua e sinonasal foram os locais mais
frequentes. Em seu estudo, todos os pacientes foram submetidos a biopsia da gordura abdominal para
rastreamento de amiloidose sistémica, ndo apresentando disseminagao da doenga.

Nesse sentido, a literatura reforga a necessidade de exames complementares extensos, como biépsia de
gordura abdominal e de medula 6ssea, além de eletroforese de proteinas, para descartar discrasias de células
plasmaticas subjacentes, como o mieloma multiplo (GEORGE J, et al., 2022; GOMES S, et al., 2023). Do
mesmo modo, Joseph D, et al. (2025) evidenciam que depésitos localizados na via aerodigestiva superior
frequentemente ndo apresentam disseminagdo sistémica, mas exigem investigagcdo completa devido a
possibilidade de associagdo com plasmocitoma extramedular. Relatando casos de amiloidose no trato
aerodigestivo superior, incluindo nasofaringe, os autores enfatizam que a possibilidade de uma neoplasia de
células plasmaticas subjacente deve ser sempre considerada. Por isso, a investigagdo de rotina é obrigatoria
para descartar doengas sistémicas ou outras neoplasias associadas.

A apresentagdo na rinofaringe é particularmente incomum, com poucos relatos na literatura, usualmente
descrita como uma leséo localmente agressiva (JAMARUN SA e WONG EHC, 2022; ZUO W, et al., 2024). A
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extensdo para a base do cranio e para estruturas orbitarias, como observado neste caso, € ainda mais rara,
conferindo maior gravidade devido a proximidade com estruturas neurovasculares criticas. O
comprometimento orbitario, evidenciado por evolugéo insidiosa para cegueira bilateral e por achados de
imagem demonstrando envolvimento intra e extraconal, incluindo vias opticas e fissuras orbitarias, ilustra a
capacidade infiltrativa da doenca e reforca sua semelhanga com processos expansivos agressivos, como o
meningioma, hipoétese diagnoéstica inicialmente considerada (BRAY DP, et al., 2020).

Revisbes radiolégicas apontam que amiloidomas podem apresentar em tomografia areas de densidade
aumentada/heterogénea e, em ressonancia magnética, sinais atipicos que incluem hipossinal em T2 ou realce
heterogéneo, padrdes que frequentemente simulam neoplasias do seio da base e da érbita (PARMAR H, et
al., 2010; SAKAGIANNIS G, et al., 2018). Essa sobreposi¢ao diagnéstica € comum, pois amiloidomas podem
apresentar-se radiologicamente como massas hiperatenuadas na TC e com hipossinal em T1 e T2 na RM,
apresentando intenso realce apds contraste, simulando perfeitamente meningiomas ou gliomas calcificados
(GANDHI D, et al., 2003). Relatos como o de Bennassi A, et al. (2022) reforcam a dificuldade diagndstica e a
relevancia do diagnoéstico histolégico para diferenciar infiltragdo amiloide de neoplasias orbitarias. Do mesmo
modo, o caso descrito por Alobaidan O, et al. (2025) evidencia que manifestagdes palpebrais e orbitarias
frequentemente simulam cistos ou tumores, contribuindo para atrasos diagnoésticos significativos.

O curso clinico de evolucgéo lenta, com sintomas inespecificos como turvagao visual e cefaleia, evoluindo
para perda visual completa, associado a presenga de uma lesdo expansiva com realce heterogéneo, reforgou
a suspeita inicial de meningioma de base do cranio (BRAY DP, et al., 2020). Essa sobreposi¢do de achados
reflete o principal desafio na distingdo entre amiloidoma e processos neoplasicos, demandando elevada
acuracia radioldgica, uma vez que os padrdes de imagem podem simular tumores agressivos (HOWARD S,
etal., 2012).

Os trabalhos revisados sublinham que o diagndstico definitivo depende de exame histopatolégico com
coloragao por Vermelho Congo e avaliagao da birrefringéncia em luz polarizada (apple-green birefringence),
0 padrao-ouro para identificagao de depdsito amiloide, e que, em muitos relatos, a bidpsia endoscopica foi o
método que evitou intervengdes neurocirurgicas desnecessarias (PARMAR H, et al., 2010; SAKAGIANNIS G,
et al., 2018). Embora caracteristicas de imagem possam auxiliar o especialista, manifestagbes atipicas como
as observadas neste caso tornam inevitavel a confirmagdo histopatologica (TAKUMI K, et al., 2020).
Tecnicamente, a visualizagao desses depdsitos € otimizada em cortes teciduais com 8 ym de espessura,
utilizando o método de Puchtler para garantir a especificidade e evitar confusdo com o colageno
(ELGHETANY MT, et al., 1989).

O diagnéstico definitivo foi obtido por bidpsia endoscépica da rinofaringe, que revelou material amorfo
eosinofilico, com positividade para Vermelho Congo e birrefringéncia verde-magad sob luz polarizada,
confirmando o depésito de amiloide (RAMANI NS e KRISHNAN B, 2024). A tipagem da proteina amiloide,
crucial para definir progndstico e tratamento, é frequentemente desafiadora, especialmente nas formas de
cadeia leve (AL) e transtirretina (ATTR). Goldis R, et al. (2023) também apontam limitagdes da imuno-
histoquimica em formas AL e a utilidade de metodologias mais robustas, como Western blot e protebmica,
além da analise de cadeias leves livres. O maior conhecimento sobre a utilidade e as limitagdes desses testes
pode acelerar o diagnéstico, que frequentemente apresenta alta taxa de atraso.

Relatos e séries de nasofaringe documentam que, apds confirmagdo histolégica, a investigacao
complementar (ex.: eletroforese, imunofixagédo, pesquisa de cadeia leve sérica/urinaria, imagem dirigida para
avaliagdo sistémica) € mandatéria, dado que alguns casos isolados evoluiram posteriormente para
envolvimento sistémico quando nao tratados/acompanhados adequadamente (SAKAGIANNIS G, et al., 2018;
ZUO W, et al., 2024). A importancia de uma investigagdo completa e da tipagem do amiloide é critica, pois
orienta o prognostico e o manejo (GOLDIS R, et al., 2023).

Nesse contexto, embora o diagndstico histopatoldgico para amiloidoma tenha sido considerado conclusivo,
a investigacao etioldgica completa para exclusdo de acometimento sistémico e definicdo do subtipo (AL ou
ATTR) permanece essencial. As evidéncias revisadas reiteram que a busca por cadeia leve monoclonal e,
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idealmente, a subtipagem protedémica ou imuno-histoquimica sdo passos cruciais na avaliagao inicial para
garantir o manejo adequado (MATHEW R e ZEPPIERI M, 2024; SAKAGIANNIS G, et al., 2018; ZUO W, et
al., 2024;). O caso em tela ilustra a dificuldade no seguimento clinico, pois, apesar do encaminhamento da
paciente para avaliagdo pelo servico de Hematologia para completar essa investigagéo, a consulta inicial ndo
foi realizada, persistindo a necessidade de concluir a avaliagao sistémica.

Quanto ao manejo terapéutico, embora a exciséo cirurgica seja a principal modalidade para o amiloidoma
localizado (ZUO W, et al., 2024), a natureza multifocal e extensiva da lesdo observada neste caso, com
envolvimento da base do cranio e estruturas opticas, torna a ressecgao radical inviavel ou de elevada
morbidade potencial (GALLUZZI F, et al., 2023; PARK Sl e RYU G, 2023). Para esses casos irressecaveis ou
recorrentes, a radioterapia de feixe externo (em doses de 20 a 45 Gy) tem demonstrado ser uma alternativa
eficaz, proporcionando controle local satisfatério e toxicidade aceitavel, visando erradicar a populagido de
plasmdcitos produtora de amiloide (HALL J, et al., 2022). Essa limitagdo refor¢a a necessidade de condutas
individualizadas e prudentes, frequentemente restritas ao diagnostico e ao controle sintomatico (PARK Si e
RYU G, 2023).

Adicionalmente, a natureza multifocal e a extensdo da doenga aumentam o risco de recorréncia, que é
documentada em estudos sobre amiloidose laringea em 28,4% dos casos, sublinhando a importancia do
seguimento clinico prolongado (GALLUZZI F e GARAVELLO W, 2023).

Assim, o0 manejo do acometimento ocular e da base do cranio deve ser necessariamente multidisciplinar,
com articulagdo entre oftalmologia, otorrinolaringologia, neurocirurgia e clinicos para planejamento
diagnostico e terapéutico (MATHEW R e ZEPPIERI M, 2024). O planejamento deve ponderar os riscos e
beneficios de tratamentos alternativos ou adjuvantes, como a radioterapia, que, em casos selecionados de
amiloidose orbitaria difusa, demonstrou potencial para reduzir infiltragdo linfoide e viabilizar cirurgia
subsequente ou proporcionar excelentes resultados funcionais (BENNASSI A, et al., 2022). As séries de caso
também indicam que a eficacia da radioterapia/quimioterapia € incerta e deve ser considerada caso a caso
(SAKAGIANNIS G, et al., 2018; ZUO W, et al., 2024). O principal objetivo da radioterapia € erradicar as células
B que produzem o depdésito de cadeia leve amiloide.

O estudo demonstra a dificuldade do diagndstico diferencial radiolégico, uma vez que os achados de
imagem (lesdo expansiva, realce heterogéneo, hipossinal em T2) se sobrepuseram significativamente a
hipétese inicial de meningioma. O diagndstico definitivo do amiloidoma foi estabelecido pela bidpsia
endoscépica, que confirmou o depdsito de amiloide e evidenciou a importancia da confirmacgéo histologica
para a distincdo de tumores agressivos, mesmo diante de padrdes radiolégicos ambiguos. Contudo, o
reconhecimento dos padrdes atipicos de imagem é crucial para incluir a amiloidose no diagnéstico diferencial
de lesbes expansivas complexas da base do cranio e da orbita. O caso sublinha a necessidade critica de uma
abordagem diagndstica e terapéutica multidisciplinar, e um seguimento clinico persistente, garantindo a
exclusdo completa de acometimento sistémico, fator determinante para o progndstico e o planejamento
terapéutico.
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