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Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de um do-
ente de 69 anos, com antecedentes de doenca pul-
monar cronica obstrutiva e tuberculose, com pri-
meiro internamento em Fevereiro de 1994, por
insuficiéncia cardiaca congestiva de dificil con-
trolo, e insuficiéncia respiratoria cronica agudi-
zada. Um més depois, foi reinternado por ana-
sarca com instalacdo de quadro clinico e labora-
torial compativel com sindrome nefrotico. Apos
estudo laboratorial e na sequéncia de biopsia
renal, concluiu-se ser uma amiloidose secundd-
ria AA, com componente P. Foram excluidas as
Jormas familiares de amiloidose primdria, assim
como as etiologias mais frequentes de amiloido-
se secunddria, tendo-se concluido ser secundd-
ria a bronquiectasias com infeccoes respiratori-
as de repeticdo e tuberculose. Apos 8 semanas de
internamento, observou-se instalacao de insufi-
ciéncia renal aguda oligirica, com acentuada
retengcdo azotada, pelo que iniciou hemodidlise.
Faleceu apos 6 semanas de hemodidlise. A au-
topsia confirmou a amiloidose com atingimento
do rim e vasos do miocdrdio, pulmdo, supra-re-
nal e pele, tendo o teste imunocitoquimico revela-
do amiloidose secundadria.

Palavras chave: amiloidose secunddria AA com
componente P, sindrome nefrotico, insuficiéncia
cardiaca congestiva

Abstract

The authors report a case of a 69 years old
patient with a history of chronic obstructive lung
disease and tuberculosis. In February 1994 he
was admited with refractory congestive heart

*Assistente Hospitalar Eventual de Medicina Interna

**Interna do Internato Complementar de Medicina Interna
**xAssistente Hospitalar de Medicina Interna

****Director de Servigo de Medicina Interna

Servico 1 de Medicina do Hospital de Santo Antonio dos Capu-
chos, Lisboa

Recebido para publicagdo em 30.06.95

CASOS CLINICOS W

Jailure and chronic respiratory failure. One mon-
th after discharge, the patient was readmited with
anasarca secondary to nephrotic syndrome. Re-
nal biopsy revealed amyloidosis AA with P com-
ponent. Heredofamiliar amyloidosis and other
causes of secondary amyloidosis were excluded.
Final diagnosis was amyloidosis secondary to
chronic respiratory infections and tuberculosis.
Eight weeks after admission acute renal failure
developed and hemodialysis was started. The
patient died 6 weeks later. At necropsy amyloido-
sis was confirmed with envolvement of the kid-
ney and vessels of myocardium, lung, adrenal
gland and skin. The imunocitochemical test reve-
aled secondary amyloidosis.

Key words: secondary amyloidosis AA with P
component, nephrotic syndrome, congestive heart
Jailure

Introducdo

A amiloidose secundiria ou sistémica reactiva (SAA)
esta frequentemente associada a infec¢des cronicas, no-
meadamente tuberculose e bronquiectasias. Resulta da
deposicao de uma lipoproteina de fase aguda, conheci-
da como amildide sérica A (SAA) em multiplos orgdos e
sistemas, sob a forma de um material fibrilhar ou nodu-
lar'. O componente P (unidade pentagonal) é uma glico-
proteina circulante nio fibrilhar, que se associa aos de-
positos fibrilhares, andlogo e derivado do componente
sérico (SAP) que é uma proteina circulante normal da
familia das pentraxinas™?. As manifestacdes clinicas re-
sultam da deposi¢io deste material nos diversos orgaos
e sistemas.

A amiloidose secundéria pode manifestar-se em 60%
dos casos por sindrome nefrético, sendo a insuficiéncia
renal a causa principal de morte?, podendo esta resultar
também de arritmia com morte subita, insuficiéncia car-
diaca subita nido tratavel e faléncia respiratéria com in-
feccdes intercorrentes associadas. As opgdes terapéuti-
cas sio limitadas, consistindo, nos casos de amiloidose
secunddria, no tratamento das infec¢des subjacentes. As
formas sistémicas tém uma evolucdo progressiva, sendo
o prognbstico reservado (sobrevivéncia média 1 a 4
anos)*4,

O caso clinico descrito adiante apresentou-se como
uma forma de insuficiéncia cardiaca congestiva, refracta-
ria 2 terapéutica médica, que motivou internamentos su-
cessivos, a qual se associou um sindrome nefrético gra-
ve com proteinrias macigas, que evoluiu rapidamente
para insuficiéncia renal aguda oligoantrica e impds o
inicio de programa de hemodiilise urgente. A bidpsia
renal evidenciou amiloidose de tipo AA com componen-
te P (imunocitoquimica). O doente faleceu apds 6 sema-
nas de hemodiilise, tendo a autdépsia confirmado amiloi-
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Fig. 2 - Biopsia renal: depositos de amiloide vermelho
do Congo positivos

Fig. 3 - Biopsia renal: birrefringéncia da substdncia ami-
loide a luz polarizada

dose sistémica AA, com envolvimento do rim, coracao,
supra-renal e pele e, ainda, enfarte do miocardio trans-
mural do ventriculo esquerdo, foco de amolecimento
recente do hemisfério cerebral direito, bronquiectasias e
broncopneumonia bilateral.
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Fig. 6 - Miltiplos focos broncopneumonicos; antracose
pulmonar

Caso clinico

Homem de 69 anos, pedreiro, com antecedentes de
alcoolismo crénico, bronquite cronica tabagica, infeccoes
respiratorias de repeticao e tuberculose pulmonar, com
primeiro internamento em Fevereiro de 1994 por insufi-
ciéncia cardiaca congestiva (com quadro clinico caracte-
rizado por dispneia, fervores de estase em ambos os he-
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Quadro 1 - Valores laboratoriais

26/01/94 22/02/94

G. V. (cél.*/mm?) 4.250.000 4.050.000

hemoglobina (g/dl) 11,8 11,2
G. B. (cél.*/mm?) 9.400 6.600

neutréfilos (%) 68 51

linfécitos (%) 25 36
Plaquetas (cél.*/mm?) 400.000 425.000
Veloc. sedimentagdo (mm) 110 50
Glicose (mg/dl) 110 59
Ureia (mg/dl) 20 15
Ac. trico (mg/dl) 4,9 6,0
Creatinina (mg/dl) 0,5 0,5
Clear. creat. (ml/min.)
Proteinas tot. (g/dl) 4,3 3,8

albumina (g/dl) 1,1 1,4

o, (%) 3,9 2,7

o, (%) 44,3 34,5

B (%) 8,5 6,0

¥ (%) 19,5 13,2
Proteintria 24h (g) 5,3 13,0
Cilcio (mg/dl) 7,9 7,3
Fésforo (mg/dl) 1,6 2,5
Sédio (meg/l) 138 132
Potéssio (meq/l) 4,7 4,9
Cloro (meq/l) 103 101
Magnésio (mg/dl) 34 1,4
B.T. (mg/dl) 0,16 0,19
B. C. (mg/dl) 0,01
TGO (U/L) 23 10
TGP (U/L) 5 2
Y- GT(U/L) 18 23
F. alcalina (U/L) 101 70
CPK (U/L) 215 119
LDH (mg/dl) 468 342
TP (%) >120 118
PTT (seg.) 31,5 36,4
Fibrinogénio (g/1) 0,8 11,4
Colesterol (mg/dl) 426 258
Triglicéridos (mg/dl) 347 285
HDL (mg/dl) 47 22

12/4/94 17/04/94 23/04/94 10/05/94
4.280.000 3.450.000 3.490.000 3.220.000
12,4 10,2 9,4 9,3
30.000 23.900 15.100 16.400
94 86 86 93
3 1 14 5
544.000 419.000 210.000 213.000
100 100 130 48
104 74 86 104
83 164 128 78

10,7 8,0 4,5
1,7 4,7 4,17 32

1,4 2,0
35 4,1 44
1,3 28 29
3,1
36,8
5,6
15,5
6,8 7.5 8,2 8,2
4,6 4,7 3,6 3,0
130 133 145 138
2,3 2,7 37 3,0
76 85 108 102
1,3 1,9 1,6 2,4
0,66 0,38

0,05

11 9
3 5
20 10
75 91
62 17
346 444
116 84
33,9 69,0
10,4 4,13
265
202
36

mitéraxes, ingurgitamento jugular, hepatomegalia dolo-
rosa e edemas dos membros inferiores) e insuficiéncia
respiratoria cronica agudizada. Fez terapéutica médica
com diuréticos, aminofilina, salbutamol, brometo de ipra-
tropio e captopril, tendo tido alta e sendo reinternado 1
més depois por anasarca.

O quadro clinico e laboratorial (Quadro 1) foi compa-
tivel com sindrome nefrético com proteintrias macicas
(5 - 13g / 24h), hipoalbuminemia marcada (1,1 - 1,4 g/dD
e dislipidemia (colesterol = 426 mg/dl e trigliceridos =
347 mg/dD). Foi feito estudo exaustivo para esclarecimento
etiologico, salientando-se o estudo imunolégico (ANAS:
anti - DNA_; anti - DNA ; anti - RNP; anti - centromero;
anti - scl70; anti - SSA; anti - SSB; ANCA; anti - SM; C3, C4,
CH50, imunocomplexos circulantes) que foi negativo. A
pesquisa de proteiniria de Bence Jones, a electroforese
das proteinas séricas e urindrias, assim como a imunoe-

lectroforese, excluiram existéncia de gamapatia mono-
clonal associada. Por existéncia de estado de hipercoa-
gulabilidade associada, foram pedidos doseamentos de
proteina C, proteina S e antitrombina III, cujos resultados
foram, respectivamente, 51%, 60%, 50%. O ECG foi nor-
mal.

A ecografia abdominal evidenciou rins globosos (rim
dto. 12x5,2x4,6 cm; rim esq. 12,4x6,2x5,5 ¢cm) com con-
tornos regulares e aumento da ecogenecidade difusa do
parénquima renal com indice parenquimatoso conserva-
do, alteragcdes estas confirmadas por TAC abdominal.
Associava-se ainda ascite moderada.

A bidpsia renal revelou: depodsitos de substincia ami-
16ide no glomérulo, invadindo o mesangio, mas deixan-
do a maioria dos lumes livres; depodsitos amildides nos
capilares intertubulares. A coloracao com vermelho do
Congo foi positiva nos glomérulos e em alguns capilares
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intertubulares, e a imunofluorescéncia identificou depo-
sitos de amildide tipo AA, com componente P (Figs. 1, 2
e 3)1,5,6,7.

As provas da fungdo respiratoria evidenciaram altera-
¢oes ventilatorias do tipo misto, em que a componente
obstrutiva foi mais acentuada, respondendo mal aos bron-
codilatadores.

O TAC toraxico confirmou as alteracdes evidenciadas
pelo Rx térax: infiltrado heterogéneo do lobo superior
direito, predominantemente posterior, bronquiectasias,
espessamento da pleura costal basal posterior bilateral,
excluindo a existéncia de adenomegalias mediastinicas.

Foram ainda efectuadas endoscopia alta e colonosco-
pia, para exclusio de uma eventual neoplasia do tubo
digestivo, que ndo revelaram alteragdes.

Fez terapéutica médica com espironolactona (100 mg/
dia), furosemido (40 - 160 mg/dia), albumina humana
dessalgada (q.b.), salbutamol, aminofilina retard, fraxi-
parina 7500 U/SC, observando-se deterioracao progres-
siva da fun¢ido renal, que motivou inicio de programa de
hemodialise com ultrafiltracio. Fez ainda antibioterapia
(amoxicilina / eritromicina) por broncopneumonia e eri-
sipela intercorrentes.

Apods 6 semanas de hemodialise, faleceu, tendo sido
feita autopsia com colheita de miltiplos fragmentos de
6rgdo. Na histologia, observaram-se depositos de amiloi-
dose no rim e vasos do miocardio, supra-renal, pele e
pulmio, associados a antracose pulmonar, fibrose pleu-
ral, bronquiectasias e multiplos focos broncopneumoni-
cos (Figs. 4, 5 e 6).

Discussao

Num doente com multiplos internamentos por insufi-
ciéncia cardiaca congestiva refractaria a terapéutica mé-
dica, a qual se associa um sindrome nefrético, € obriga-
tério pensar numa doenca sistémica com envolvimento
de ambos os 6rgios referidos®. Assim, foram excluidas
doencas sistémicas como diabetes, [Gpus eritematoso sis-
témico, linfomas, neoplasias do tubo digestivo e efeitos

secundirios de farmacos**. Neste caso clinico deparimos
com os seguintes problemas:

1°- Insuficiéncia cardiaca congestiva, refractaria a tera-
péutica médica habitual, que foi atribuida a miocardio-
patia subjacente e cardiopatia isquémica, confirmadas
posteriormente por exame anatomopatolégico.

2°- Quadro clinico de anasarca e laboratorial de sin-
drome nefrético, tendo-se excluido doengas sistémicas e
as outras causas acima referidas.

3°- Instalacdo progressiva de quadro de insuficiéncia
renal oligoantrica que imp6s inicio de programa de he-
modiilise.

Excluidas as formas heredofamiliares®'®**12 como etio-
logia secundaria, apurou-se apenas o passado de tuber-
culose pulmonar, a evidéncia radiolégica de bronquiec-
tasias e infeccdes respiratorias de repeticio com insufici-
éncia respiratéria cronica. Na sequéncia do estudo, foi
feita biopsia renal para esclarecimento etiologico, que
evidenciou depositos de amildide nos glomérulos e ca-
pilares intertubulares, tendo a imunofluorescéncia ca-
racterizado o quadro como amiléide tipo AA com com-
ponente P.

Este caso clinico € ilustrativo de amiloidose secundaria
com envolvimento sistémico, tendo sido efectuadas to-
das as opg¢des terapéuticas possiveis, nomeadamente
antibioterapia para tratamento de infec¢des intercorren-
tes e programa de hemodidlise cronica por instalaciao de
insuficiéncia renal grave oligoanurica.

Foram excluidas outras opc¢oes terapéuticas que ndo
tém indicacdo para esta forma de amiloidose, nomeada-
mente agentes alquilantes e colchicina, assim como o
transplante renal.

O prognéstico é sempre reservado (1 a 4 anos de so-
brevida), tendo o nosso doente falecido 4 meses apos a
instalacio do quadro de anasarca.

A autdpsia identificou como causas de morte, para além
do envolvimento multissistémico da amiloidose: enfarte
agudo do miocardio da parede ventricular esquerda, aci-
dente vascular cerebral do hemisfério cerebral direito
recente, bronquiectasias e broncopneumonia bilateral.
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