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de cadeias leves de imunoglobulina clonal, podendo ou nao
estar associada ao Mieloma Multiplo. O diagnéstico da amiloi-
dose envolve a bidpsia do tecido afetado que, com coloracédo
Vermelho Congo, possui birrefringéncia de cor verde sob
microscopia com luz polarizada. Neste sentido, relata-se um
caso de amiloidose sistémica com manifesta¢des cutdneas e
cardiacas. Trata-se de paciente feminina de 64 anos apresen-
tando lesdes cutdneas em maos, palpebras, conduto auditivo
e vagina ha em torno de 5 anos. Relatava dispneia aos mini-
mos esforcos, calafrios, astenia acentuada, dores em membros
inferiores e perda ponderal de 10kg, além de disfagia alta e
constipagdo. Apresentava antecedentes de cirurgia para Sin-
drome do Tunel do Carpo e Osteoporose. Ao exame fisico,
constatou-se a presenca de lesdes nodulares arroxeadas em
falanges de ambas as maéos, purpura periorbital e lesdes
limpidas e amareladas em face palmar e regido palpebral
bilateralmente. Apresentava hipotensao postural e edema de
membros inferiores. Em exames realizados para investigacao,
apresentava Imunofixacio sérica com presenca de compo-
nente monoclonal de cadeia leve lambda sem associar-se a
cadeia pesada IGG, IGA e IGM, proteintria de 24 horas de
550 mg e imunofixagdo urinaria com eliminacao de cadeias
leves lambda com aspecto de paraproteinemia. Apresentava
sorologias negativas, além de hemograma, célcio e funcdo
renal e hepatica normais. Ndo apresentava hepatoesplenome-
galia. Inventario ésseo realizado ndo evidenciou lesoes liticas
ou fraturas patoldgicas. Realizado Mielograma que eviden-
ciou 9% de plasmécitos com aspecto imaturo e Biopsia de
Medula Ossea com IH indicou acometimento por neoplasia de
células plasmocitarias com restricdo da cadeia leve Lambda,
pesquisa amiléide pelo Vermelho Congo negativa, sendo 15%
de plasmécitos marcados por CD138. Em bidpsia da lesdes
das maos identificou-se acimulo de material eosinofilico na
derme, que se cora em Vermelho do Congo e sem presencga
de malignidade, compativel com amiloidose. Foi submetida
a RNM cardiaca, que revelou achados compativeis com a
amiloidose cardiaca, tais como acentuada dilatagdo biatrial,
volumes cavitarios ventriculares diminuidos, espessamento
das valvas mitral, trictispide e do septo interatrial associa-
dos a fibrose subendocardica em ambos os ventriculos com
fracdo de ejecdo de 42%. Apresentava pré-BNP de 200 pg/mL e
troponina 60 ng/mL, ambos aumentados. Frente ao diagnos-
tico de AL amiloidose, a paciente foi submetida a tratamento
quimioterdpico devido a infiltracdo medular maior que 10%
de plasmécitos em bidpsia de medula, tendo sido adotado
Bortezomib, Ciclofosfamida e Dexametasona, além de Acido
zoledrénico mensal como protocolo. Foi encaminhada para
a cardiologia para manejo de amiloidose cardiaca com baixa
fracdo de ejecdo. A paciente nao chegou a ser encaminhada
para Transplante de Medula Ossea Autélogo e veio a fale-
cer apos 2 ciclos de quimioterapia por insuficiéncia cardiaca
descompensada. Reforca-se com o caso que o diagnéstico da
amiloidose em fases tardias ja com disfunc¢ao cardiaca limita
o tratamento com piora do desfecho. As lesdes cutdneas car-
acteristicas devem ser lembradas com objetivo de prover o
diagndstico precoce.
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Introducdo: A amiloidose é um grupo heterogéneo de
doencas caracterizado pelo depésito extracelular de fibrilas
protéicas insoliiveis nos tecidos e 6rgdos. O amiloidoma por
sua vez, é uma manifestacido incomum da amiloidose, provo-
cado pelo depdsito local da proteina amiléide, formando uma
massa solitdria no corpo do paciente. Em raros casos, este
amiloidoma pode simular um tumor peritoneal. Relato de
caso: Mulher, 70 anos, é encaminhada ao servico de cirurgia
oncolégica em maio/2019 com queixa de dor pélvica ha 3 anos
e exame fisico constando massa palpavel em regido infra-
abdominal direita, dolorosa a palpacdo profunda e submacica
a percussdo. Trouxe tomografia computadorizada (TC) de
abdome e pelve evidenciando “Volumosa formacéo expansiva
s6lida-cistica com calcificacoes periféricas e aparente epicen-
tro presumido na regido anexial direita, de provavel origem
neoplasica”. Foi realizada bidépsia do omento e periténio
para investigacdo da suspeita de carcinoma ovariano, con-
tudo como houve auséncia de neoplasia na peca e presenca
de material amorfo, o patologista fez pesquisa de vermelho
congo, que evidenciou substincia amiléide. Encaminhada
para a hematologia, realizou avaliacdo inicial que mostrou
eletroforese de proteinas com pico monoclonal IgG lambda,
corroborando para diagnéstico amiloidoma AL com evidéncia
de amiloidose sistémica primaria. Fez biépsia de medula 6ssea
em fevereiro/2020 que evidenciou raros plasmacitos entre as
células do tecido hematopoiético, que associado a auséncia de
critérios CRAB (hipercalcemia, insuficiéncia renal, anemia e
lesOes dsseas), descartou a associagdo com mieloma maultiplo.
Discussdo: O amiloidoma é uma forma localizada da amiloi-
dose, que pode acometer varios sitios anatémicos, incluindo,
principalmente, o sistema nervoso central e periférico, o pul-
mao e o trato gastrointestinal. Devido a falta de sintomas e
achados radiolégicos especificos, esta patologia é de dificil
diagnéstico precoce. Além disso, é frequentemente confun-
dido com neoplasias malignas, como carcinoma metastatico
ou linfoma, e no nosso caso, tumor de ovario. A ressec¢do
cirtirgica precoce e a quimioterapia ou radioterapia anteriores
sdo importantes para melhorar os resultados de pacientes com
amiloidoma retroperitoneal e mesentérico. Essa ressec¢do ndo
foi possivel em nosso caso, em virtude de sangramento exu-
berante por neoangiogénese associada a massa. Concluséo:
Este é um relato de amiloidoma peritoneal em paciente
com amiloidose sistémica priméria, uma condicdo rara que
mostra mau prognostico. Portanto, observa-se que o tamanho
e a localizacdo do amiloidoma influenciam diretamente no
prognéstico do paciente, sendo a avaliacdo histopatolédgica
precoce essencial para melhor desfecho. Entretanto, além de
ser uma entidade rara, o amiloidoma pode apresentar uma


https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.415
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.416&domain=pdf

HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S2):S1-S567

S249

clinica e exames de imagem incomuns, podendo, inclusive,
simular um carcinoma ovariano. Portanto, é importante con-
siderar esta patologia no diagnédstico diferencial de massas
peritoneais.
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Introducdo: As amiloidoses sdo um raro grupo de doencas
que resultam do depédsito extracelular de tecido amildide
composto por diferentes precursores proteicos que se orga-
nizam de forma andmala. A amiloidose AL se caracteriza
pelo depésito de proteinas monoclonais de cadeia leve, pre-
dominantemente lambda, que tem origem em uma desordem
plasmocitaria clonal. A idade média ao diagnéstico é de 64
anos, com predominio no sexo masculino. As manifestacdes
clinicas sdo variaveis e ndo especificas o que torna a sus-
peita particularmente desafiadora e leva a um diagndstico
tardio e consequentemente um pior prognéstico. O objetivo é
apresentar um caso de amiloidose AL com rara manifestacao
pulmonar. Relato de caso: Homem, 67 anos, ha 2 anos com
quadro de hemoptise, inicialmente aos esforgos e posterior-
mente ao repouso, associado a dispneia, purpuras periorbitais
e perda ponderal de 15 kg no periodo. Realizou Tomografia
Computadorizada de térax, com achados de opacidades alve-
olares difusas, espessamento bronquico e linfonodomegalia
mediastinal. Seguiu avaliacdo complementar com bronco-
scopia, apresentando espessamento brénquico difuso com
realizacdo de bidpsia de mucosa brénquica. O anatomopa-
tolégico demonstrou depédsito de material amorfo com padrao
alveolar-septal com coloracdo vermelho Congo positivo e
presenca de birrefringéncia verde-maca sob luz polarizada.
Em investigacdo de etiologia da amiloidose foi identificada
presenca de pico monoclonal IgG e dosagem de cadeias leves
com elevacdo de lambda (36,3 mg/L). Realizou bidpsia de
medula dssea, com infiltrado inferior a 10% de populacdo
plasmocitaria clonal com expressao de cadeia lambda. Real-
izadas bidpsias de purpura palpebral e mucosa intestinal com
depésito de material amorfo vermelho Congo positivo. Eco-
cardiograma com achado de espessamento septal (17 mm)
associado a NT-pro-BNP de 9.253 pg/mL. Devido diagnéstico
de Amiloidose Sistémica AL provével indicado tratamento
quimioterapico com VCD. Contudo, antes de dar inicio ao
tratamento proposto paciente evoluiu com episédio de hemor-
ragia digestiva alta e pneumotérax espontaneo bilateral com
necessidade de drenagem. Em internacdo em UTI para trata-
mento das complicacdes evoluiu com choque misto e dbito.

Discussdo: O diagnéstico da amiloidose AL é baseado em
4 pilares que englobam: presenca de manifestacoes clini-
cas secunddrias a disfuncdo organica pelo depésito amiloide,
evidéncia anatomopatolégica do tecido amiloide no tecido
investigado, achado de componente plasmocitario clonal e
a identificacdo da proteina de cadeia leve como responsavel
pela formacdo do amiloide. No caso em questdo, devido
a indisponibilidade de técnica de proteémica e minima
presenca de plasmocitos em tecido analisado, o diagnéstico
foi definido como provével. O comprometimento pulmonar é
relativamente comum, porém raramente sintomatico, difer-
ente do apresentado no caso. Sao descritos 3 subtipos
clinico-patolégicos distintos (amiloidose pulmonar nodular,
amiloidose septo-alveolar e amiloidose tranqueobrdnquica).
O subtipo septo-alveolar descrito é usualmente associada a
amiloidose AL, relacao fortalecida pela presenca dos acha-
dos compativeis com doenca plasmocitéria clonal. Concluséo:
A descricdo de casos de amiloidose com acometimento pul-
monar sdo escassos. Diante disso, o relato de caso em questao
torna-se uma ferramenta importante na busca por compreen-
der o comportamento da doenga nesse 6rgao.
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Paciente RMG, sexo feminino, 63 anos, hipertensa, dia-
bética e portadora de doenca renal crénica (DRC), com histéria
prévia de colecistectomia. Admitida no departamento de
emergéncia com quadro de ortopnéia e dispneia com piora
progressiva nos dltimos 15 dias. Na admissdo encontrava-se
em ansacarca, abdome ascitico com edema de parede abdomi-
nal. Laboratério com Hemoglobina 10,5 g/dL, Hematdcrito 31,5
Fosfatase Alcalina = 819 U/L, Ureia = 74 e Creatinina = 2,6
mg/dL. Urina de 24h com proteindria = 4,62 g. Ecocardiograma
transtordcico com relaxamento anormal do VE, hipertrofia
moderada de VE e Fragdo de ejecao= 78%, septo interventricu-
lar 14 mm. Durante a internacdo evoluiu com oliguria, piora do
padrdo pressoérico e funcdo renal sendo submetida a hemod-
idlise, com boa resposta clinica. No decorrer da internacao
apresentou quadro de hepatomegalia e ictericia com padrédo
colestatico (BT = 9,2 mg/dl; BD = 5,7 mg/dL; AST = 144 U/L; ALT
=166 U/L; FA =3.327 U/L; GGT = 1.880 U/L). Colangiorressonan-
cia revelou figado aumentado de volume, com hipossinal na
ponderacdo T2, podendo estar relacionado ao actimulo de
ferro. Solicitada cinética do ferro, sem altera¢des. O padrao
de acometimento renal nefrético, o acometimento hepatico
colestatico juntamente com hipertrofia de septo interventric-
ular levantaram a suspeita de amiloidose sistémica, o que
motivou a solicitacdo de bidpsia de coxim adiposo, que con-
firmou a presenca de substédncia amiloide. A paciente veio
a Obito antes do inicio do tratamento especifico. Observa-
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