AMILOIDOSE - CARACTERIZACAO EPIDEMIOLOGICA, CLINICA E MORFOLOGICA
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| Introducao

| | Resultados- morfologia

»A amiloidose é uma doenga sistémica, cujo diagndstico cabe » As amiloidoses foram classificadas como AA em 51% dos casos, AL em
frequentemente ao nefrologista. 31,6% (25,5% lambda e 5,9% kappa) e Polineuropatia amiloidética
Familiar em 3,5%.

>0 tipo de amiloidose predominante varia de acordo com o grau de
desenvolvimento do pais, com maior prevaléncia de amiloidose AL nos » Nao foi possivel a caracterizagdo do tipo de amiléide, por dificuldade
paises ricos técnica, em 12,8% das bidpsias. (Figura 4)

» Em termos morfolégicos, a maioria das bidpsias caracterizava-se por
I deposicéo de amiléide:

= Marcada no glomérulo (30% com +++)

= Marcada nos vasos (40% com +++)

. . L . . ’ = Escassa a nivel intersticial cortical (60% sem depésitos)
»Revisao retrospectiva de todas as biopsias de rim nativo avaliadas no = Escassa a nivel medular (50% sem depésitos). ( Figura 4)

servigo entre 1981 e 2008.

|Material e Métodos

» Caracterizagao clinica dos doentes a data da bidpsia.

Depésitos na medula

»Avaliagao morfolégica qualitativa do tipo de substancia amiloide por
imunofluorescéncia ou imunoperoxidase.

»Avaliagdo semi-quantitativa do grau de depésitos de acordo com a sua
localizagdo e grau de glomeruloesclerose e fibrose tubulo-interstical.

Depésitos nos Vasos Depositos nos Glomérulos.

IResuItados- Egidemiologia e Clinica |

Figura 4

»Em 28 anos, observamos 202 bidpsias positivas para substancia amiloide
(8,5% de 5797) num total de 197 doentes (54,4% homens vs 45,5%

mulheres), com idade mediana de 59,5 + 15,6 anos.

Resultados- Correlacdo clinico-patolégica

>0 motivo da bidpsia esta representado na figura 2.

»Os doentes na altura da biépsia apresentavam proteintria mediana de 5

> VerificdAmos que os doentes com amiloidose primaria eram
g/dia £ 5,4 (n=144) e creatinina mediana de 1,3 £ 1,7 mg/dl (n=150). d P

significativamente mais velhos do que aqueles com amiloidose secundéria
ou PAF (65,2 vs 53,7 vs 52,7 respectivamente, p <0,05).

»Estudamos as possiveis relagdes entre manifestagdes clinicas e
morfologia renal.

> VerificAmos uma correlagéo positiva entre creatinina e grau de fibrose
e/ou grau de deposigéo intersticial. (p<0,05)
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»Nao encontramos relagao entre proteindria e grau/local de deposicéo de
amiléide. ( Figura 5)

»A amiloidose revelou-se a terceira causa de sindrome nefrético nos

doentes com mais de 65 anos. (Figura 2)

> VerificAmos uma diminui¢éo da incidéncia das amiloidoses AA com
aumento das AL, com inversdo do predominio das AA em relagdo as AL a

partir de 1995. (Figura 3)
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» Actualmente, em Portugal, predomina a amiloidose AL, que surge em
doentes mais idosos e se manifesta mais frequentemente por sindrome
nefrético.

> A fungéo renal a data da biépsia correlaciona-se com o grau de fibrose
tubulo-interstical renal.




