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RESUMO

A amiloidose mamária pode ser primária ou parte de uma doença sistêmica. O tumor amilóide 
primário representa 12,8% dos casos de amiloidose, sendo que a amiloidose primária da mama 
corresponde a 0,5% dos casos de amiloidose, representando entidade extremamente rara. Pode 
apresentar-se como uma massa mamária, ser assintomático sob a forma de assimetria ou micro-
calcificações. Pode mimetizar lesão maligna e em alguns encontra-se associada a um carcinoma 
concomitante. O  tratamento da amiloidose primária da mama é a remoção cirúrgica da área 
suspeita, fato que encontra-se associado a boa evolução. Descreve-se um caso de amiloidose ma-
mária primaria, discutindo-se os múltiplos fatores relacionados ao seu diagnóstico, diagnóstico 
diferencial, tratamento e seguimento. 

ABSTRACT

Breast amyloidosis can be primary or part of a systemic disease. The primary tumor amyloid represents 
12.8% of the cases of amyloidosis, and the primary breast amyloidosis corresponds to 0.5% of the 
cases of amyloidosis, representing a very rare entity. It may present as a breast mass or asymptomatic 
in the form of asymmetry or microcalcifications. It can also mimicking malignancy and in some cases 
it is associated with a concomitant carcinoma. The treatment of primary amyloidosis of the breast is 
the surgical removal of the suspected area, a fact that is associated with good outcome. We describe a 
case of primary breast amyloidosis, discussing the multiple factors related to the diagnosis, differential 
diagnosis, management and follow up.
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Introdução 

Amiloidose define um grupo heterogêneo de doenças caracte-
rizado por depósito extracelular de material proteináceo (ami-
lóide), apresentando características bem definidas a microscopia, 
como aparência rósea homogênea em colorações tradicionais, 
birrefringência verde na coloração vermelho Congo à luz pola-
rizada, estrutura fibrilar não ramificada, conformação laminar 
paralela, além de alta insolubilidade1-3. 

Esta pode ser localizada ou sistêmica. Na forma localizada, os 
depósitos de amilóide são restritos a um órgão e sua produção ocorre 
localmente. Na forma sistêmica, ocorre depósito da substância amilóide 
em diversos órgãos e sistemas, muitas vezes, distante do seu local de 
produção, apresentando curso irreversível e progressivo da amiloidose1-3. 

A amiloidose localizada na mama é uma condição rara e pode 
se apresentar como um aspecto clínico e radiológico semelhante 
ao carcinoma mamário, podendo clinicamente apresentar-se 
como uma massa palpável, ou radiologicamente, à mamografia 

sob a forma de nódulo, assimetria focal ou difusa, com ou sem 
calcificações2,4. Esta também pode encontrar-se associada a um 
carcinoma mamário5 ou ter aparecimento após o tratamento 
do mesmo6. 

O objetivo do presente estudo é avaliar a amiloidose primária 
mamária como um diagnóstico diferencial de lesão mamária 
radiologicamente suspeita para malignidade, avaliando seus 
aspectos imagenológicos, exames adicionais ao diagnóstico, tra-
tamento e seguimento.

Relato de caso

Paciente, sexo feminino, 53 anos, assintomática, sem história 
familar de amiloidose, diagnosticada em rastreamento mamo-
gráfico por apresentar lesão nodular associada à microcalcifi-
cações em trajeto ductal na união dos quadrantes laterais da 
mama esquerda, BI-RADS 5 (Figura 1). Exame físico, mamas 

Figura 1. Achados radiológicos: (A e B) Mamografia, (C) compressão localizada, (D) ultrassonografia mamária, (E) controle radiológico após ressecção estereotáxica
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e axilas sem lesões palpáveis. Submetida à biópsia percutânea 
guiada por mamografia, o anatomopatológico (AP) foi compa-
tível com amiloidose mamária, positivo ao vermelho congo na 
luz polarizada (refringente “verde maçã”) (Figura 2). 

Ultrassonografia complementar observou imagem alongada, 
ligeiramente hipoecogênica, regular, associado a pontos hipere-
cogênicos, de 2,2 por 0,8 cm, compatíveis com a área de micro-
calcificações à mamografia (Figura 1D). Ressonância das mamas 
evidenciou pequena imagem nodular irregular, com captação 
tardia após a injeção endovenosa de contraste paramagnético, 
medindo 1,4x1,2 cm, na união dos quadrantes laterais da mama 
esquerda, em correspondência ao achado mamográfico (Figura 3).

Em razão de correlação anatomo-radiológica discordante, 
procedeu-se biópsia excisional guiada por fio (Figura 1E), cujo 
anatomopatológico foi também de amiloidose na mama com 
microcalcificações associadas. Procedeu-se avaliação frente à 
possibilidade de doença sistêmica. Clearence de creatinina, pro-
teinúria de 24 horas, eletroforese de proteínas séricas e urinárias, 
imunofixação de proteínas séricas e urinárias, beta 2 microglobu-
lina, proteína Bence Jones e dosagem de imunglobluinas (IGG, 

IGA, IGM) estavam inalterados. Mielografia observou medula 
óssea normocelular para a idade e normomaturativa para as 
três séries hematopoiéticas. Ecocardiograma e cintilografia do 
miocárdio/perfusão se mostram normais. Tomografia torácica 
se mostrou normal. Tomografia de abdômen visualizou nódulo 
hepático no segmento V hipervascularizado, onde biópsia guiada 
por ultrassom, mostrou ser esteato-hepatite. Neste contexto, 
foi considerada como doença localizada da mama. A paciente 
se mantém em seguimento, e, aos 24 meses, não mostra novos 
sinais da doença.

Discussão

Identificada em 1854, a amiloidose é uma doença de depósito 
de um tipo de proteínas extracelulares, a proteína amilóide. 
Resulta de uma sequência de alterações no desdobramento de 
proteínas, que induz o depósito de fibrinas amilóides insolúveis, 
principalmente nos espaços extracelulares de órgãos e tecidos. 
As fibrinas amilóides podem depositar-se localmente ou acometer 

Figura 2. Anatomia patológica: Material hialino denso e amorfo (amilóide) e área de microcalcificação (A) HE, 100x (B) HE 400x; (C) Vermelho congo, (D) Vermelho congo na 
luz polarizada, 200x, material refringente “verde maçã”
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praticamente todos os sistemas orgânicos do corpo, podendo cur-
sar sem consequência clínica aparente ou encontra-se associado 
a alterações fisiopatológicas graves, onde os sintomas refletem 
os principais órgãos envolvidos. 

Os depósitos amilóides na mama podem ser provenientes 
de um envolvimento sistêmico, na forma de doença órgão limi-
tada secundária (tumor amilóide secundário) a certas neoplasias 
(neoplasias plasmocitárias ou não-plasmocitárias, ou processo 
infecioso/inflamatório reacional), ou doença com localização 
única em um sítio/órgão (tumor amilóide primário)7. 

No diagnóstico diferencial da amiloidose sistêmica primá-
ria, deve-se descartar doenças como a Gamopatia Monoclonal 
de Significado Indeterminado (GMSI), Mieloma Múltiplo e 
Macroglobulinemia de Waldenstrom, pela concentração sérica 
de proteína monoclonal e de células linfoplasmáticas na medula 
óssea, além das diferenças nas manifestações clínicas1,8. Faz-se 
necessária a avaliação sistemática visando diagnóstico da exten-
são da lesão, a qual deve ser realizada através da avaliação hema-
tológica, avaliação da funcionalidade do coração, rim e fígado, 
eletroforese de proteínas, biópsia de medula óssea e avaliação 

radiológica torácica9, fato este realizado no presente caso, onde 
observou-se a ausência de lesões em outros locais.  

Em pacientes com doença sistêmica, o tratamento visa ame-
nizar os sintomas da doença; dar suporte à eventual insuficiência 
do órgão acometido; tratar as condições clínicas associadas, como 
os processos inflamatórios, evitando a formação de precursores da 
fibrila amilóide; e tentar remover os depósitos amilóides já existen-
tes. As principais drogas utilizadas no tratamento da amiloidose são 
o melfalam, o dimetilsulfóxido (DMSO), a colchicina e os corti-
costeróides. O prognóstico e o curso é muito variável, devendo-se 
levar em conta a forma, órgãos afetados e resposta terapêutica10.

Na mama a amiloidose pode ser parte de uma doença sistê-
mica3,11 ou primária12. A presença de depósitos amilóides pode 
ser unilateral ou bilateral; podendo estar associado à presença 
de massa mamária11, peau d’orange, ou assintomática, detectada 
devido a  alterações radiológicas5. 

O tumor amilóide primário representa 12,8% dos casos de 
amiloidose, sendo que a forma amiloidose primária da mama 
corresponde a 0,5% do total (3,6% da forma primária)13, cons-
tituindo assim entidade extremamente rara, primeiramente 

Figura 3. Ressonância Nuclear Magnética: (A) Imagem T1; (B) T2 com supressão de gordura precoce, (C) T1 dinâmico com supressão de gordura e subtração de imagem, fase 
precoce; (D) T1 com supressão de gordura tardio. Seta exibindo a área de amiloidose primária mamária 
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descrita em 19731,5, geralmente encontrada em mulheres com 
idade entre 35 e 75 anos13, sendo frequentemente descrito sob a 
forma de relato de caso. 

O aspecto mamográfico do envolvimento amilóide é variá-
vel, apresentando microcalcificações, massa tumoral ou a com-
binação de ambos, mimetizando lesão maligna e em alguns 
com carcinoma concomitante4,8,14, podendo ser observado lesão 
concomitante em 2,3% dos casos5. Há a descrição de um caso 
de paciente submetida a mastectomia e linfadenectomia, onde 
o anatomopatológico mostrou amiloidose15; um caso onde um 
nódulo mamário encontrava-se associado a múltiplos nódulos 
pulmonares16, e um caso de amiloidose com aparecimento em 
mama previamente submetida a quadrantectomia e radiotera-
pia6. Assim, a avaliação patológica de uma lesão suspeita deve ser 
sistemática, e na ausência de correlação clínico-radiológica a res-
secção de toda a lesão deve ser realizada, como no presente caso. 

Visto a raridade da amiloidose mamária primária, há poucos 
achados radiológicos descritos na literatura. Em paciente com 
doença sistêmica, observou-se a presença de múltiplos nódulos 
mamários a ultrassonografia, caracterizados a ressonância mag-
nética, sob a forma de presença de padrão reticular no tecido 
mamário, associado a vários nódulos de sinal intermediário em 
T2 e baixo em T117. Na amilodose mamária primária, observou-se à 
ressonância magnética, a presença de lesões tubulares que demons-
tram com baixo sinal em T1 e alto sinal em T2, com algum realce 
tardio periférico fraco12,18, fato que corrobora com os achados no 
presente caso. Há também a descrição de um tumor mamário sin-
crônico, identificado apenas pela ressonância magnética14. 

O principal tratamento para a amiloidose primária da mama 
é a remoção cirúrgica da área suspeita, na maioria das vezes rea-
lizada com cirurgia conservadora, sem necessidade de investiga-
ção linfonodal2. O manejo consiste em exame físico periódico 
e mamografia2, bem como avaliação sistemática frente ao com-
ponente sistêmico, como realizado no presente caso. Na forma 
amiloidose localizada primária mamária, a evolução é geralmente 
favorável13,19, observando-se apenas um relato de caso, onde a 
paciente apresentava amiloidose mamária bilateral, sob a forma 
de nódulos, e que evoluiu para a forma sistêmica após um ano 
do diagnóstico20, fato que sugere-se que estas pacientes tenham 
acompanhamento concomitante um Onco-hematologista. 

Conclusão 

A amiloidose mamária é uma entidade rara, devendo ser consi-
derada no como diagnóstico de lesões suspeitas na mamografia. 
A conduta para confirmação diagnóstica deve ser sempre por 
análise histológica de toda a lesão. Ao diagnóstico deve-se des-
cartar o possível caráter sistêmico e lesões órgão-alvo associa-
das. Na amiloidiose primária da mama, a ressecção completa 
da lesão encontra-se associado a evolução favorável. 
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