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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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mos uma paciente com diagndstico confirmado de amiloidose,
porém cujo subtipo ndo pode ser confirmado. O diagnédstico
foi feito de forma tardia, uma vez que as manifestac¢des clini-
cas sdo pouco especificas, além da paciente ter multiplas
comorbidades justificando o quadro clinico inicial. Observa-
mos no caso alteracdes hepaticas, cardiacas e renais, todos
devido ao acimulo amiloide nos tecidos. O subtipo mais
comum de amiloidose, a AL ou primadria, apresenta padrio
semelhante observado no presente caso. Embora o depésito
amildide no figado seja comum, as manifestacoes de doenca
clinica hepatica sdo relativamente raras. A colestase é encon-
trada em aproximadamente 5% dos casos na amiloidose
priméria e quando presente é um achado de progndstico
sombrio, que cursa com sobrevida média de 3 meses. A
insuficiéncia cardiaca surge na maioria dos doentes, inicial-
mente na forma de disfuncdo diastélica, o que resulta em
dispnéia ao esforco. Com a progressao da doenga, surge tam-
bém disfuncao sistélica, culminando com edema periférico
e ascite, decorrentes de disfuncdo do ventriculo direito. O
rim manifesta-se clinicamente como sindrome nefrética asso-
ciada a diminuicdo da funcdo renal em 50% dos casos. O
diagnéstico requer a identificagdo de proteina amiloide, que
pode ser feita através da coloracdo com vermelho do Congo na
bidpsia. Abidpsia da gordura abdominal subcuténea é positiva
em aproximadamente 85% dos doentes com amiloidose AL. O
tratamento dos pacientes com amiloidose AL inclui quimioter-
apia e transplante autélogo de células tronco hematopoiéticas
a depender do risco e performance status do paciente. Nota-
mos no caso descrito uma apresentacao multissistémica com
varios marcadores de prognéstico reservado, como acometi-
mento cardiaco e hepético apresentando-se com colestase.
Além disso houve um retardo no diagnéstico devido multi-
plas comorbidade como fatores de confusao, impossibilitando
tempo hébil para tratamento especifico.
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Objetivo: Revisar casos de amiloidose do ambulatério
multidisciplinar de amiloidose do Hospital de Base da Fac-
uldade de Medicina de S&o José do Rio Preto (HB/FAMERP),
classificar os subtipos e enfatizar a importdncia de se
realizar diagnéstico e tratar adequadamente. Método: Os
dados foram obtidos de forma sistemadtica, por meio de
entrevista e revisdo do prontudrio, com autorizacdo prévia
dos pacientes. Resultados: O ambulatério multidisciplinar
de amiloidose do HB/FAMERP tem por objetivo centralizar
pacientes com diagnéstico da referida doenca e oferecer abor-
dagem multidisciplinar, com tratamento adequado. Envolve

as disciplinas de Hematologia, Transplante de Medula Ossea,
Nefrologia, Cardiologia e Neurologia. Desde seu inicio, em
Out/19, 12 pacientes foram encaminhados para seguimento.
A média de idade é de 68 anos (56-85 anos), sendo 2/3
do sexo masculino. Oito pacientes receberam diagnéstico
de amiloidose de cadeias leves (AL), sendo que destes, 1
paciente apresentou a necessidade da espectrometria de
massa para definicdo. Destes 8 pacientes, 3 receberam
tratamento com melfalan/dexametasona (1 realizou TCTH,
1 mantém seguimento e 1 foi a 6bito por complicacoes
de cirrose por infiltracdo amiloide); 3 foram tratados com
melfalan/bortezomibe/dexametasona (1 aguarda transplante
de medula éssea, 1 transplantado e outro foi a débito por
causa ndo-associada); outros 2 receberam esquema VCD (1
transplantado e outro foi a 6bito por causa ndo-associada).
Dois casos sdo amiloidose associada a transtirretina wild
type (ATTRwt) e 2 sdo amiloidose AA (adenocarcinoma pul-
monar; micose fungoide). Discussdo: A amiloidose é uma
doenca sistémica caracterizada pelo depdsito anormal de pro-
teina amiloide em érgdos-alvo, levando a sua disfuncéo, sendo
identificada nas bidpsias pela birrefringéncia cor verde-maca
com luz polarizada, apds coloracdo com corante vermelho-
congo. O tipo de proteina amiloide precursora define o subtipo.
A amiloidose AL é a mais comum, causada pela deposicdo
de cadeias leves de imunoglobulina, produzidas por clones
de plasmadcitos; pode acometer rim, figado, coragcdo, medula
Ossea e nervos. Ja a amiloidose AA resulta de deposicdo de
proteina amiloidose A em vigéncia de quadros inflamatérios
cronicos (ex.: Artrite Reumatoide). A Amiloidose ATTR decorre
do depésito de transtirretina; pode ser dividida em hereditaria
ou tipo selvagem. No geral, a incidéncia de todas as formas
aumenta com a idade, conforme evidenciado pela faixa etaria
dos pacientes descritos. A definicao do tipo de amiloidose, em
alguns casos, é desafiadora. A presenca de um componente
monoclonal encontrado no sangue nao define, necessaria-
mente, AL amiloidose, por exemplo; afinal, a incidéncia de
Gamopatia Monoclonal de Significado Indeterminado na vel-
hice ndo é incomum, o que torna o diagnéstico mais complexo.
Conclusdo: A amiloidose é doenca incomum, ainda subdi-
agnosticada devido a baixa suspeigdo clinica. A abordagem
multidisciplinar facilita o diagnéstico, tratamento e segui-
mento, com melhora nos desfechos.
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Introducdo: Devido a heterogeneidade das alteragoes
genético-moleculares envolvidas na sua fisiopatologia, o
mieloma maultiplo (MM) é uma doenca extremamente var-
idvel do ponto de vista de apresentacdo clinica e evolugdo,
sendo a sobrevida mediana dos pacientes de aproximada-

mente trés anos a partir do diagndstico. Em pacientes com
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