ARTIGOS ORIGINAIS

Biopsia de gordura abdominal
para pesquisa de substéncia amiloide*

The valve of abdominal fat biopsy
in the diagnostic search for amyloid substance

Margarida Ascensdo*, Helena Figueiredo**,
Francisco Parente**, Rita Matos***, Bor-

ges Alexandrino****, Polybio Serra e Sil-
va*****

Resumo

Tendo em conta o seu interesse pelas amiloidoses,
particularmente do tipo primdrio (AL), e os resulta-
dos relatados na literatura, que atribuem a pesquisa
de substdncia amiloide na gordura abdominal uma
elevada sensibilidade, os autores desenvolveram e
aplicaram esta técnica, principalmente apos o ano
de 1990,

Os resultados obtidos em 48 doentes, submetidos a
esta pesquisa por biopsia de gordura subcutdnea ab-
dominal, sdo aqui analisados. Sao avaliadas a sensi-
bilidade e especificidade do método, sendo dedicada
Dbarticular atencdo aos critérios que levaram a sua
realizacdo. Também se discute o valor do teste do
permanganato de potdssio.

Com este trabalho, os autores quiseram transmitir
a sua experiéncia e, também, avaliar os critérios uti-
lizados para a realizacdo da pesquisa, contribuindo
para aumentar os diagnosticos de amiloidose, recor-
rendo a um método simples.

Palavras chave: amiloidose sistémica, biopsia de
gordura abdominal, diagnostico, permanganato de
potdssio

Abstract

Considering their interest in amyloidosis, particu-
larly of the primary type (AL), and the results descri-
bedinthe literature, that indicate a high sensitivity
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yield in the localization of amyloid substance in ab-
dominal fat biopsy, the authors developed and appli-
edthis technique, particularly after 1990.

They analyse the results obtained from forty-eight
patients submitted to this study by abdominal subcu-
taneous fat biopsy, appreciating the technique sensi-
tivity and specificity and dedicating special attention
to the criteria that lead to its execution. Also they dis-
cuss the value of the potassium permanganate test.

With this work, the authors wish to conmmunicate their
experience and evaluate the criteria for the amyloid
substance search, contributing to the increase in diag-
nosis of amyloidosis by use of a simple technique.

Key words: systemic amyloidosis, abdominal fat
biopsy, diagnosis, potassium permanganate

Introducdo

O termo “amiloide” foi criado em 1838, por um bo-
tanico alemdo, para descrever o constituinte amiliceo
normal das plantas (amido)'. Embora a doenca tenha
sido descrita hd mais de 300 anos, através da verifica-
¢do, em autopsias, de 6rgaos volumosos com aspecto
lardéceo e gorduroso, foi em 1854 que Virchow empre-
gou o termo “amiloidose” no ser humano, devido as
propriedades 4dcido sulfirico/iodo da substincia detec-
tada nos Orgaos envolvidos e que seria similar & celulo-
sel2345 Estabeleceu, assim, um nome e uma doenga cuja
nosologia ainda persiste nos anos 90, atraindo a aten¢io
de clinicos e patologistas pela multiplicidade de mani-
festacoes clinicas.

Inicialmente designada por doenca lardicea, era en-
contrada em doentes com tuberculose, sifilis, malaria,
osteomielites ou outras doengas 0sseas (amiloidoses se-
cunddrias — AA). S6 em 1856 Wilks descreve um caso
de um doente com visceras lardiceas nio relacionadas
com infec¢io, correspondendo i primeira sugestio de
amiloidose primdria (AL)*2.

As amiloidoses sdo, assim, um grupo heterogéneo de
distarbios, com a caracteristica comum da presenca de
depositos amildides extracelulares nos varios tecidos e
orgaos responsaveis pela alteracio da sua normal estru-
tura e fungao™®7,

Clinicamente, dividem-se em localizadas ou sistémi-
cas, consoante hi envolvimento de um s6 6rgio ou,
pelo contrério, envolvimento simultdneo de virios teci-
dos do organismo. Podem, ainda, ser hereditdrias ou
adquiridas (amiloidose sistémica secundaria, reactiva ou
AA, e amiloidose associada a discrasia imunocitica, pri-
méria ou AL) (Quadro 1).

O seu diagnostico faz-se pela identificacao dos dep6-
sitos amildides, quando, até ha pouco tempo, s6 era pos-
sivel pelo exame histologico dos tecidos afecta-
d057'8'9’10‘11‘12‘13’14.
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Figura 1. Birrefringéncia a luz polarizada, correspondendo ama-
terial amiloide que rodeia a parede de vasos da gordura subcu-
tdnea abdominal (Vermelho do Congo com luz polarizada)

Motivos da realizagdo da BGA

+ Clinica=9 W Gamapatia Monoclonal

Clinica sugestiva

B Antecedentes secundarios

Figura 3. Motivos da realizacdo da biopsia de gordura subcutd-
nea abdominal

Estruturalmente, a substincia amil6ide é constituida
por agregados fibrilhares que sio lineares, de estrutura
rigida e ndo ramificada, dispostos tipicamente em folha
b-pregueada; € insolGvel e geralmente resistente a diges-
tdo proteolitica, constituindo um grupo vasto de com-
plexos proteicos (Quadro 1) ndo relacionados, mas que
partilham caracteristicas quimicas e fisicas comuns.

E classicamente reconhecida pelo seu aspecto eosino-
filico homogéneo quando observada a microscopia 6p-
tica, sendo ainda hoje a birrefringéncia verde, quando
vista 4 luz polarizada ap6s coloragio pelo Vermelho do
Congo (Fig. 1), o processo standard para a sua suspei-
¢Ao3710ILI21516 Ng entanto, tém sido encontrados para
este teste, com maijor frequéncia em centros menos
experientes, resultados falsos positivos e negativos”7181,

Outras substancias tém sido utilizadas como corantes
da amiléide, mas nenhum destes métodos se revelou
tao seguro como o do Vermelho do Congo”.

Numa tentativa de subclassificacido dos diferentes ti-
pos de substincia amiléide, surgiram varias modifica-
¢des deste método, através de procedimentos fisicos e
quimicos que permitiram modular a congofilia de acor-
do com o tipo de amiléide depositada no tecido. E o

Figura2. Técnica de execucao da biopsia de gordura subcutdnea
abdominal

Resultados da pesquisa por BGA

B Positiva
Negativa

2 falsos-negativos:
1 renal
1 ttnel carpico

Figura 4. Resultados da pesquisa por biopsia de gordura subcu-
tanea abdominal
caso do teste do permanganato de potassio que, carac-
teristicamente, origina a perda da afinidade do tecido
para o Vermelho do Congo quando se trata de amiloi-
dose AA ou B,M, permitindo a distingdo entre estes ti-
pos de amiloidose e a AL, amiloidose senil, amiloidose
familiar e amiloidoses localizadas, as quais sdo resisten-
tes a digestao com o permanganato de potassio®#2°,

Sao métodos frequentemente enganadores e tornaram-
se obsoletos com o aparecimento das técnicas imuno-
histoquimicas (Quadro 1)711220 Através da utilizacio de
anticorpos especificos para cada tipo de amilbide, estas
técnicas sao seguras na identificacao dos diferentes ti-
pos de substincia amiléide, em particular da amiloidose
AA e da B,M; para a amiloidose AL, s6 dao resultados
positivos em 50% dos casos, dado que nio ha anti-so-
ros comercialmente disponiveis para todos os tipos de
fragmentos de cadeias leves, muitas vezes Gnicos™?. Estas
sao técnicas para caracterizacdo da amildide a realizar
posteriormente, ap6s a identificacio desta substancia pelos
métodos tradicionais™12,

A microscopia electronica, embora sendo até ha pou-
co tempo considerada o método mais sensivel e especi-
fico na demonstracio de depdsitos tecidulares de ami-
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16ide*! 15 mesmo sendo reduzidos, € hoje con-

Quadro 1

siderada insuficiente para a confirmagio diag-
nostica desta afecgao, sobretudo quando utili-

Amiloidose sistémica: identificactio imuno-histoquimica

zada isoladamente!®?,
A identificacdo de substincia amil6ide era ini-

cialmente feita em autopsia ou, na suspeita cli- AL
nica, apresentando uma elevada sensibilidade, AA

S . L . FMF
no produto de bidpsia invasiva de 6rgaos sinto- AD
maticos, (90-100%)1422 tais como o rim, figa- AF
do, tubo digestivo, miocardio, ligamento carpi- SSA

Vermelho Kappa/ Transtiretina
doCongo Lambda ProteinaA [p,M (Pré-albumina)

+ + - - -

+ - + - -

+ - + - -

+ - - + -

+ - - -

+ - - -

o, nervo sural; sao, contudo, métodos dispen-
diosos, por vezes de dificil execucao e nao isentos
de complicagcoes, nomeadamente hemorragicas.

Surgiu, assim, a necessidade de recorrer a meios mais
inOcuos e igualmente sensiveis, em particular para utili-
za¢ao em grandes grupos.

Com base na evidéncia de os depdsitos de substancia
amiloide poderem envolver qualquer 6rgdo, iniciaram-
se estudos utilizando biopsias em locais no sintomati-
cos. A bidpsia da submucosa rectal foi, por muito tem-
po, o local tradicional da colheita, com uma incidéncia
de resultados positivos em 75-85% dos casos®'?, E,
contudo, uma técnica que, para além de desconfortavel
para o doente, nio € isenta de complicacdes hemorragi-
cas e exige boa experiéncia técnica pela necessidade de
incluir submucoga 1012,

Por outro lado, as biopsias menos invasivas, como a
de medula 6ssea e de pele, tém-se revelado pouco sensi-
veis (25-50% e 40-55% dos casos, respectivamen-
tc)9’11’12'17'1§'18'22.

Foi em 1973 que Westermark e Stenkvist, pela primeira
vez, iniciaram a técnica da aspiracao de gordura abdominal
(PGA) para pesquisa de substincia amildide, baseando-se no
facto de se encontrarem depdsitos de amildide no tecido con-
juntivo que rodeava os adipdcitos e, em particular, na gordu-
ra da parede abdominal®™. Este método, simples, de facil
execucdo (técnica descrita por Gerts et al. ) e sem riscos séri-
0s, revelou-se taio ou mais sensivel do que a bidpsia rectal (58-
00%)121517:182324 £ 4lém disso, uma técnica com valor predi-
tivo excelente (especificidade de 99%)%'%% e, por isso, muito
atil no diagndstico definitivo, sendo hoje o método de escolha
na avaliacio de amiloidoses sistémicas.

Outros autores obtiveram resultados semelhantes com
a bidpsia de glandulas salivares acessorias e salientam a
importincia da sua utilizacdo, em particular em idosos,
ja que, tal como para o aspirado de gordura abdominal,
tem boa sensibilidade e especificidade, com auséncia de
resultados positivos para a amiloidose senil'.

Nao devemos, no entanto, esquecer que, pelo facto
de os depositos da substincia amiloide serem habitual-
mente focais, todos estes métodos poderdo dar resulta-
dos negativos, 0 que ndo exclui nunca a presenca de
uma amiloidose.

Abreviaturas:
hemodiilise; AF - Amiloidose familiar; SSA - Amiloidose sistémica senil
Adaptado de Kyle and Gertz!

FMF - Febre mediterrinica familiar; AD - Amiloidose por

Quadro 2

Motivos de realizactio

Gamapatia monoclonal 14
Mieloma 2

Clinica sugestiva 28
Insuficiéncia cardiaca 10
Insuficiéncia renal 12
Hepatomegalia 4
Sindrome nefrético 4
Alteracdes do trinsito intestinal
Manifestacoes cutineas
Polineuropatia periférica
Proteinuria nio nefrética
Sindrome de tinel carpico
Esplenomegalia

Antecedentes de AA 6
Artrite reumatoéide
Doenca de Hansen
Osteomielite cronica
Piclonefrite crénica

—_ 0 D W

P— e Q0

Recentemente, outras técnicas, sobretudo a da radio-
marca¢ao do componente P da substincia amiloide (SAP),
facultaram grandes avancos no conhecimento da histo-
ria natural das amiloidoses, através da “marcacio” in
vivodos dep6sitos de amildide nos tecidos, permitindo a
sua identificacdo, avaliacao da distribui¢io nos diferen-
tes 6rgaos/tecidos, quantificacio, evolugio natural ¢
monitoriza¢do da terapéutica. Infelizmente, esta técnica
ainda nao esta disponivel entre nds, permanecendo o
exame histologico o Ginico que nos podera facultar o
diagnostico definitivo desta afec¢io.

Nos nossos Servigos, realizimos inicialmente a pun-
¢0, aspiracao de gordura abdominal. Por dificuldades
técnicas, a sensibilidade deste método revelou-se muito
baixa em relacdo a referida na literatura, pelo que, a
partir do ano de 1990, optimos pela realizacio de uma
verdadeira biopsia de gordura subcutdnea abdominal
(BGA) (Fig. 2), numa tentativa de aumentar o niimero
de diagnosticos de amiloidose.
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cronica em 1, doenca de Hansen em

Evidéncia de amiloidose sistémica nos 9 doentes com biopsia positiva

1 e pielonefrite crénica em 1.
Quinze dos doentes tinham sido sub-

Doente Base do diagndstico

Artralgias - ecocardiografia

Elevada probabilidade (clinica - laboratorio)
1 Polineuropatia - componente M urina ¢ soro

2 Sindrome do tinel cirpico - componente M sérico

3 Alteragoes do trinsito + emagrecimento - ecocardiografia
4 Plasmocitose medular - componente M sérico

5

metidos a ecocardiografia bidimensi-
onal, tendo-se encontrado algumas al-
teracOes compativeis com amiloido-
se: derrame pericardico em 6 doen-
tes, espessamento valvular em 3, es-
pessamento do septo e das paredes

6 Plasmocitose - sindrome inflamatério arrastado ventriculares em 1 e disfuncio dias-
Possivel (clinica - laboratorio) tolica em 3.
7 indrome nefrotlcg, insuf. .cardl‘ac‘.l emplerrlm‘p!cural O medulograma, realizado em 26 do-
8 Insuf. renal, ant. pielonefrite crénica - proteindria
o . . entes, revelou, em 13, menos de 5%
9 Hepatosplenomegalia, hipogamaglobulinemia

Adaptado de Duston et al.’

Material e métodos

Analise dos processos dos doentes que foram subme-
tidos a BGA nos Servicos de Medicina IT dos HUC, de
1990 até ao final de 1993. Excluiram-se antecipadamente
os doentes com o diagnostico de amiloidose de tipo fa-
miliar. Como objectivo, avaliar retrospectivamente 0s
critérios de selec¢ao para a realizacdo de bidpsia, a sen-
sibilidade e especificidade do método, a sua morbilidade
¢ a concordancia das critérios clinicos com os resulta-
dos do teste do permanganato de potassio.

As bidpsias foram realizadas nos quadrantes inferio-
res do abddmen apds anestesia com lidocaina a 2% e
imediatamente fixadas em formol a 10%. Para identifi-
cagio, foi aplicada a técnica do Vermelho do Congo. O
teste quimico utilizado na sua caracterizagao foi o do
permanganato de potissio, definindo-se amiloidose AA
quando 1 congofilia desapareceu e amiloidose AL quan-
do nido se observou alteracio ap6s a digestio com o
permanganato de potassio.

Resultados

Obtivemos uma populagdo de 48 doentes, sendo 22
do sexo masculino e 26 do feminino. A idade média, na
altura do diagnostico, foi de 70£10 anos, variando entre
0s 26 € 0s 90 anos.

Os motivos que levaram a realizacdo da biopsia fo-
ram (Fig. 3 ¢ Quadro 2): em 14 doentes, dois deles com
critérios de mieloma maltiplo; uma gamapatia monoclo-
nal (GM), a presenca de uma clinica compativel com
amiloidose em 28 doentes; S. nefrético em 4; proteind-
ria ndo nefrotica em 3; insuficiéncia renal em 12; insufi-
ciéncia cardiaca em 10; derrame pericirdico ou outras
alteracoes ecocardiograficas sugestivas em 6, tinel car-
pico em 3; polineuropatia periférica em 2, manifesta-
¢Oes cutineas em 3, hepatomegalia em 4, alteracio do
transito intestinal em 3 e esplenomegalia em apenas 1
doente; etiologias possiveis de amiloidose secundiria (AA)
em 6 doentes — artrite reumatoide em 3, osteomielite

de plasmocitos; em 7, entre 5 ¢ 10%;
e, em 0, havia mais do que 10% de
plasmocitos. Das 48 bidpsias realizadas, a pesquisa foi
positiva em 9 (19 %) (Fig. 4).

A GM foi o critério de realizacio que conduziu ao
maior namero de resultados positivos (3 em 14).

Em nenhum destes doentes houve posterior confir-
macao histoldgica a nivel de outro tecido ou 6rgio, ou
por autopsia.

Utilizando os critérios de Duston et al®, para subdivi-
dir os doentes pela evidéncia clinico/laboratorial de
amiloidose sistémica, obtivemos 2 grupos (Quadro 3).
No primeiro, incluimos 6 doentes com parimetros “al-
tamente sugestivos” de amiloidose sistémica, ou seja,
apresentando uma ou mais das seguintes caracteristicas:
macroglossia, GM, cadeias leves no soro ou urina, plas-
mocitose na medula dssea ou padrio de “granulado”
caracteristico na ecocardiografia. No segundo grupo, com
diagnostico apenas “possivel” de amiloidose sistémica,
incluimos os restantes 3 doentes.

A anilise dos 9 doentes com bidpsia positiva permitiu
dividi-los clinicamente em: a) sugestivo de AL (n=3); h)
sugestivo de AA (n=3); ¢) ndo orientador de AA ou AL
(n=3). Num dos casos em que se efectuou o teste do
permanganato, o resultado nao foi concordante com a
sugestdo clinica (Quadro 4).

Destacam-se 2 falsos negativos, dos quais um doente
com amiloidose secunddria cujo diagnostico foi feito por
bidpsia renal e outro com amiloidose primdria, tendo a
amiléide sido identificada no ligamento cirpico, apos
cirurgia por sindrome do tinel cirpico (Fig. 4).

Em nenhum caso surgiu qualquer complicacido, em
particular infeccao ou deiscéncia de sutura.

Discussto e conclusoes

A BGA revelou-se um método de ficil execu¢ao, ndo
necessitando de internamento do doente, de custos re-
duzidos, indolor e sem morbilidade na populagio deste
nosso estudo.

Ao contrario da nossa experiéncia anterior com a PGA,
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esta técnica pareceu-nos mais eficaz,

Quadro 4

provavelmente por permitir a colheita
de amostras de dimensoes bastante su-
periores.

Comparacdo entre a dlassificacdo clinica e os resultados

do teste do permanganato

Em 48 biopsias realizadas, obtivemos
19% de resultados positivos (9 doen-

Doente Clinica/

Teste do
Iaboratorio permanganato

tes) que consideramos significativos, | 1 Componente Murina e soro, polineuropatia AL AL
comparando com outras séries publi- 2 CompoqenteM sérico, fmdromi: dQ tinel cz’npicp AL
cadas e relativas 2 PGA (7%)°. 2 Ecocardiografia, a}tc?mgoes do transito + emagrecimento AL/AA ? AA
. o o Componente M sérico, plasmocitose medular AL AA
Embora para o diagnéstico definiti- 5 Ecocardiografia, artralgias AL/AA ? AL
vo se imponha a identificacdo de subs- | ¢ Sindrome inflamatério arrastado, plasmocitose AL/AA ?
tincia amildide nos tecidos, hd deter- | 7 Sindrome nefrdtico, insuf. cardiaca, empiema pleural AA AA
minadas manifestacoes clinico-laborato- | 8 Proteinuria, insuf. renal, ant. pielonefrite cronica AA AA
riais que, apesar de variadas e inespeci- | 9 Hepatosplenomegalia, hipogamaglobulinemia AA

ficas, devem alertar o clinico para a pos-
sibilidade de uma amiloidose. Sio exemplos, na ausén-
cia de um causa evidente e em particular em doentes
com mais de 40 anos, a proteinuria, a insuficiéncia car-
diaca congestiva, a miocardiopatia, a neuropatia perifé-
rica, o sindrome do tinel cirpico, a macroglossia e a
hepatosplenomegalia®?®,

Na nossa série, o motivo mais frequente para a reali-
zac¢do da biopsia foi a existéncia de um contexto clinico
sugestivo (em 28 doentes). O envolvimento renal (ocorre
em 90% dos doentes com amiloidose sistémica) tradu-
ziu-se, na maioria dos nossos casos, por insuficiéncia
renal (12 doentes); a proteindria com ou sem sindrome
nefrético, que € a forma de revelagdo mais frequente-
mente encontrada nas amiloidoses (7-12% tém amiloi-
dose)I 181 foi respectivamente, o motivo da pesquisa
em 3 e 4 dos nossos doentes.

O envolvimento cardiaco surge mais frequentemente
na amiloidose primaria (£ 10% na amiloidose secunda-
ria € 90% na amiloidose primaria)*, sendo a principal
causa de morte; esta situagao alertou-nos para a possibi-
lidade de amiloidose em 10 doentes que apresentavam
insuficiéncia cardiaca congestiva. Mesmo em doentes
sem queixas cardiacas, a ecocardiografia pode levar ao
diagnoéstico de uma amiloidose, tendo-se revelado, nal-
gumas séries, o método nio invasivo mais sensivel na
deteccao do envolvimento cardiaco!®?, Sao, contudo,
alteragcoes inespecificas, incluindo o achado do padrio
classico granular do miocérdio ventricular que, todavia,
pode encontrar-se noutras situacdes, nomeadamente na
hipertrofia ventricular esquerda por outras causas®.

A hepatomegalia (em 4 dos nossos doentes) e/ou es-
plenomegalia (em apenas 1), tal como ja referimos, po-
derio estar relacionadas com uma amiloidose sistémica,
em particular se associadas a proteinuria (associacao
frequente na amiloidose primaria), a GM, a corpos de
Howell-Jolly no esfregaco de sangue periférico (por
infiltracdo do baco) ou a valores dos testes de funcao
hepatica normais ou ligeiramente aumentados (em des-

propor¢io com a hepatomegalia)?,

A polineuropatia periférica (em 3 doentes) e o sindro-
me do tanel cirpico (em 3 doentes) estio mais frequen-
temente relacionados com a amiloidose primdria. Sali-
enta-se que, num dos nossos casos com sindrome de
tunel carpico, a BGA resultou em falso negativo, tendo
o diagnostico sido feito por histologia do ligamento cir-
pico. Esta situacdo tem-se verificado noutras séries™ nas
quais a pesquisa de amiléide na gordura abdominal, sub-
mucosa rectal e medula 6ssea se revelou frequentemen-
te negativa, tendo sido necessario recorrer ao ligamento
carpico. Infelizmente, muitos cirurgides nio colocam esta
hipotese diagndstica quando enviam a peca operatoria
para estudo histologico, retardando muitas vezes o diag-
néstico®3. A sensibilidade deste método é de 95%, mes-
mo em fases muito precoces da doenca, podendo pre-
ceder o diagndstico em dois anos>13,

Em trés dos nossos doentes, foram as manifestacoes cu-
taneas que levaram a pesquisa de amiloide. Estas podem
ser variadas, sendo mais frequentes na amiloidose AL™.

Finalmente, trés dos doentes tinham alteracoes do transito
intestinal possivelmente causadas por envolvimento do
sistema nervoso autdnomo ou por deposicio directa nas
paredes do tubo digestivo, traduzindo-se por obstipacio,
quadros oclusivos/suboclusivos e, tardiamente, por diar-
reia. Nenhum dos doentes apresentava sindrome de ma-
absorciao ou hemorragia digestiva, que podem também
ser formas de apresenta¢do de uma amiloidose?".

Em seis, encontrdmos etiologias possiveis para uma
amiloidose AA (em 3, patologia infecciosa e, nos restan-
tes, a presenca de artrite reumatoide).

Mas, de entre os motivos que levaram a realizagio da
biopsia, a GM foi o que conduziu ao maior namero de
resultados positivos nesta nossa série (3 em 14).

A presenca de proteina monoclonal, sérica ou urini-
ria, aparece entre 80 a 90% dos casos de amiloidose
AL, obrigando, assim, a0 seu rastreio, em particular num
determinado contexto clinico (tal como sucedeu em 9
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dos 14 doentes — 64%)'>%%%7. A realizacio de um me-
dulograma ou de uma biépsia 6ssea € necessaria nestes
casos, podendo encontrar-se plasmocitose medular (su-
perior a 5% na maioria dos casos)™?17 ¢, em 30 a 50%
dos doentes, a presenga de substincia amildide, obvian-
do a biopsia noutros locais para diagnostico.

Dois dos 14 doentes com GM tinham critérios para
mieloma multiplo. Como se sabe, estas duas afeccoes
constituem espectros diferentes da mesma doenca® (dis-
crasia imunocitica), ndo sendo, por vezes, ficil a sua
distin¢iio (baseada habitualmente na plasmocitose me-
dular, quantificagao da proteina monoclonal no soro e
urina e presenga de lesoes dsseas).

Tal como referimos, as manifestacoes clinicas podem
sugerir qual o tipo de amiloidose*?**%, Na secundaria
(AA), ocorre envolvimento renal em mais de 90% dos
doentes, sendo também frequente a hepatosplenomega-
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lia. Raramente estao envolvidos o coragio e 0s nervos
periféricos. Na AL, pelo contririo, predomina o envol-
vimento cardiaco (90% dos casos), a macroglossia, a
neuropatia periférica e o sindrome do tiine! carpico, para
além de ser muito frequente a presenca de proteina
monoclonal no soro/urina.

Com base nestes critérios, tentimos classificar os 9
doentes com bidpsia positiva, confrontando, depois, os
resultados com os do teste do permanganato (Fig. 3).
Deparamos com certas dificuldades na classifica¢ao cli-
nica de alguns doentes, dado haver sobreposi¢io de sindro-
mes € nem sempre o teste do permanganato se revelar
concordante. Salientamos, no entanto, que nenhum des-
tes critérios tem valor absoluto, havendo referéncias a
frequentes excepgoes*2 em que sO o estudo imunocito-
quimico da fibrilha amiloidética podera facultar a dis-
tin¢ao entre os diferentes tipos de amiloidose.
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