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et légérement au dessous de la límite no_rmale chez 
les deux autres (9 et 9·3 %) ; l'essai répéte chez le 
premíer cas, et au ｢ｯｾｴ＠ ､Ｇｵｾ･＠ année ｳ｡ｾｳ＠ ＿｢ｳＮ･ｾｶＺｲ＠
de symptómes ｣｡ ｲ ･ｾｃｬｾｵｸＬ＠ l ｾﾷ＠ , ｾＭ s. s etatt elevee 
jusqu'a atteindre la ltmtte constderee comme normale. 

AMILOIDOSE GENERALISADA A TIPICA 

MIRANDA RODRIGUES e PULIDO V A LENTE 
Internos 

Trabalho do ｓ･ｲｶｩｾｯ＠ I do Hospital dos Capuchos. 

PROF. DrOGO FURTADO 

Se é relativamente freqüente o achado clínico da 
amiloidose generalisada, secundária a processos supu­
rativos crónicos ou a tumores, o mesmo nao sucede 
com a amiloidose primária atípica, forma individua­
lisada, há pouco mais de urna dezena de anos, por 
LUBARSCH. 

Trata-se, na realidade, de urna doen<;a rara, de 
dificil ､ｩ｡ｧｮ￳ ｾｴｩ｣ｯＬ＠ na grande maioria das vezes só 
possivel ao revelar-se a existencia insuspeitada de 
amiloide no material bioptico. 

O primeiro caso foi descrito em 1889 por WILD. 
A ele se seguíram por ordem cronológica os de 
STEINHAUS. RITTER. BEl'iEKE e BONNI?\G e Ko­
NIGSTEIN. Contudo foi só em 1929 que LUBARSCH 
descrevendo mais tres casos delimítou claramente o 
quadro da amíloidose generalísada atípica atribuín­
do-lhe as seguintes particularidades frente a unica 
forma de amiloidose generalisada até entao conhe­
cida: 

1. A substancia amiloide encontra-se em orgaos 
e ristemas quási nunca atingidos na forma clássica. 

2. O ｢｡ｾ ｯＮ＠ os rins e o figado, "orgaos clássicos" 
da amiloidose típica, nao apresentam substancia 
amíloide, ou, quando muito, apenas em escassa quan­
tídade pa parede dos vasos. 

3. A amíloíde deposita-se sob a forma de massas 
nodulares, constítuíndo portante urna transi<;ao entre 
a amiloidose generalísada ea neoplasiforme. 

4· A substancia amíloide comporta-se irregular­
mente nas várias ｲ･｡｣ｾ￳･ｳ＠ histoquímeas habituais. 

S· Nao se encontram, em geral, os processos pato­
lógicos habitualmente tidos por produtores de ami­
loidose. 

Devemos acrescentar urna sexta particularidade 
apandada por WOHLWILL: A freqüencia dos pro­
cessos de reabsorc;ao da substancia patologica . 

Foi em virtude da existencia de todos estes desvíos 
do quadro clássico que PICHINI e FABRÍS propuse­
raro para a ､ｯ･ｮｾ｡＠ a ､･ｳｩｧｮ｡ｾ￡ｯ＠ de paramiloidose. 
Outros autores, como REIMANN e EKL UNG, falam 
de amiloidose primitiva em oposic;ao a antiga forma 
secundária. Seguiremos nós falando de amiloidose 
generalisada atípica (LUBARSCH) por ser apesar de 
tudo, senao a mais correcta, a mais corrente das 
､･ｮｯｭｩｮ｡ｾ￳･ｳ Ｎ＠

O número de cassos publicados ｯｲｾ｡＠ por 41. O tra-

balho de STRAUSS conta 28 cassos, até 1933; o de 
BURUMCEZKI, de 1938, enumera mais 11 ｡ｰ｡ｲｾﾭ
cídos nesse intervalo. Este ultimo autor ｮｾｰ･ｴ･＠ inad. 
vertidamente o caw KOLLER, já presente na série de 
STRAUSS. A partir de entao ｰｵ｢ｬ￭｣｡ｲ｡ｭＭｳｾＮ＠ que nos 
saíbamos, mais deis: o de KOLETZKI e o de WoHL. 
WILL, o que prefaz coro o nosso 41 cassos. Nao ｴｾﾭ
mos evidentemente a prctensao de sermos completos; 
basta considerar as difi.culdades ｩｮｳｵｰ･ｲ｡ｶ･ｩｾ＠ que tive. 
mos na consulta da bibliografia, tantas vezes inexis­
tente nas nossas bibliotecas, por defeito próprio ou 
por atrazo na recep<;ao derivado das condic;óes do 
momento internacional. 

A amiloidose generalísada atípica atinge tanto os 
individuos do Eexo masculino como do feminino; e 
mostra acentuada preferencia pelas idades avan<;adas 
da vida. O doente de WOHL\VILL que centava ape­
nas 29 anos é urna exce¡x;áo sem igual na casuística 
(STRAUSS atribuí erradamente 28 anos ao casso LAR­
SEN). No outro extremo citam-se casos como o ､ｾ＠
KANN ou o de FERRIS com 77 e 78 anos. Náo se 
notam predilecc;óes rácicas. Ao contrárío do que afir­
ma KOLETZKI há, na própria literatura ｾｭ･ｲｩ｣｡ｮ｡Ｌ＠
mais de um doente de ra<;a negra. 

Escudadas as condic;óes de eclosao da docn<;a con­
cluí-se náo exístirem quaisquer ｩｮｦｬｵ･ｮ｣ｩ｡ ｾ＠ externas 
de habitar, profissáo ou outras que interV'enham na 
sua génese. 

STRAUSS rcferc no seu doente a existencia de um 
terreno particular- urna particular fragjlidadc do 
mesenquíma (CURTIUS) -evidenciada pela ex isten­
cia simultanea de pé chato. hérni • e varizcs 

O início da docnca ｦ｡ｺＭｳｾ＠ in idiosamente; a sua 
･ｶｯｬ ｵ ｾ￡ｯ＠ ｣ｯ ｮｳ ｴ｡ｮｴ･ｭｾｮｴ･＠ progreEsiva e em regra lenta 
e insensivel, pode tomar, porém , urna forma aguda 
conduzindo o doente a morte em pouco tempo. 

Quanto a tíologia é, como se víu, característico 
desta ｡ｦ･｣ｾ￡ｯ＠ a imposibilidades de descortinar qual­
quer causa na história pregressa dos doentes. Toda­
vía ao percorrer as histórias clínicas notamos por 
vezes como outros já notaram (STRAUSS, KOLETZKI. 
VOLLAND) a ｰｲ･ｳ･ｮｾ｡＠ de situa¡;óes mórbidas que 
devem ser tomadas em conta como possiveis factores 
etiológicos da amiloídose. Se excluirmos os casos de 
nefrite crónica citados por STRAUSSS, por nao a in­
cluirmos entre as causas de amiloidose, e outras ､ｾ＠
valor patogénico muito duv'idoso, restam-nos as 
supura\Óes crónicas das vías urinárias (casos de 
LENGH e FELLER) e os tumores (casos de LU· · 
BARSCH, KANN e BUTT). N esta ultima categoría des­
taca-se urna neoplasia duplamente importante pela 
freqüencia com que produz a amiloidose e pelos pro­
bl-emas teóricos que suscita: referí monos ao míe loma. 
ｍａｇｎｕｓ ｾｌ ｅｖｙ＠ num trabalho em que relata 20 ca­
sos de amiloidose consecutiva ao mieloma, acentua a 
importancia da albumose de Bence-Jones na génese 
da substancia amiloide, ｣ｯｮｾｩ､･ｲ｡Ｍ｡＠ mesmo como a 
sua substancia máe. Nem todos os autores porém 
concordam com este modo de ver, em particular 
BONSDORF (em VOLLAND) declara-se contra a teoría 
de MAGNUS-LEVY. Entre estes 20 casos nao há um 
unico quadro clínico de amíloídose cláEsica todos 
eles se repartem entre as formas atípicas e a local ou 
neoplasiforme. Encontramse também formas de tran­
ｳｩｾ｡ｯ＠ entre o quadro típico e o ｡ｾ￭ｰｩ｣ｯＮ＠ Um bom 
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exemplo destas formas intermédias é o caso publica­
do por VOLLAND. Nele coexistía um.a ＿ｩｳｴｲｩ｢ｵｩｾ｡ｯ＠
"típicamente atípica" com urna am!lmdose para­
quenquimatosa do ｢｡ｾｯＮ＠

A questao nosográfica que aquí se poe, parece s_er 
insoluvel. Na- realidade sao muitos os casos que nao 
cumprem os requisitos de LUBARSCH ou que sómente 
realisam parte deles. Assentando o nosso diagnóstico 
nas cinco ou seis particularidades referidas, sem que 
se de prioridade a qualquer delas. sucede que muito 
poucos casos podem ser rotulados de paramiloidose 
se tomarmos á letra os citados pontos. A verdade é 
que há muitos casos que devemos considerar como 
de amiloidose atípica em que, ou sao conhecidas as 
causas etiologicas, ou a distribui<;ao nao é rigorosa 
e exclusivamente a característica, ou ainda, como é 
tao freqüente, as ｲ･｡｣ｾｏ･ｳ＠ histoquimicas nao apre­
sentam irregularidades ou desvíos. 

Concluimos nao haver limites precisos .e estanques 
entre as duas formas de amiloidose. Nao negamos, 
evidentemente, a fundamental importancia dos pon­
tos de LUBARSCH, mas temo-los como a síntese dos 
caracteres dum grupo vário que se continua sem 
limites nem fronteiras com a forma que !he é aposta. 

Portante e em conclusao: os pontos de LUBARSCH 
apenas valem como síntese teórica, as mais das vezes 
nao correspondem e nao satisfazem á pratica clínica. 

O que fica dito parece-nos suficiente para demons­
trar a inoportunidade de todas as tentativas actuaes 
de ｣ｬ｡ｳｳ ｩｦｩ｣｡ｾ｡ｯＮ＠ Como diz o prof. WortLWILL "é 
melhor, por ora, registar os tipos observados e po-los 
numa certa ordem enquanto nao soubermos mais 
acerca dos factores que condicionam as varias atí­
pias". 

O problema central desta interessante ､ｯ･ｮｾ｡＠ é o 
da patogenia da substancia amiloide. Depois dos tra­
balhos fundamentais de M. B. SCHMIDT e LEUPOLD. 
HANSEN e KUCZINSKI sobre a patogenia da amiloi­
dose típica aparece o trabalho de LETTERER que ba­
scado na teoría de LOESCHCKE para a genese da subs­
tancia amiloide e da hialina propüe urna interpreta­
ｾ￡ｯ＠ univoca das duas formas de amiloidose. Para 
LETTERER, como para LOESCHCKE, a degeneres­
cencia amiloide é o resultado final duma ｲ･｡｣ｾ｡ｯ＠ anti­
geneo-anticorpo; mas para aquele autor consoante 
predomina a ｦｯｲｭ｡ｾ｡ｯ＠ dos anticorpos ou a desinte­
ｧｲ｡ｾ￡ｯ＠ do antigeneo, assim a ､ｩｳｴｲｩ｢ｵｩｾ｡ｯ＠ da subs­
tancia amiloide tomará a forma típica ou _atípica. 

STOEBER e. VOLLAND admiten tambem urna base 
alergica para. a ｡ｦ･｣ｾ￡ｯ＠ e notam a freqüencia com qu,e 
se !he assoClam outros processos semelhantes. Vo­
LLAND comunica um caso com periarterite nodosa, 
glomerulonefrite e amiloidose atípica. :Este mesmo 
autor faz notar a ｳ･ｭ･ｬｨ｡ｮｾ￡＠ das ｬｯ｣｡ｬｩｳ｡ｾ￼･ｳ＠ da 
amiloidose atípica com as do reumatismo articular 
agudo. No ｣ｯｲ｡ｾ｡ｯ＠ a ､･ｰｯｳｩｾ￡ｯ＠ faz-se no tecido in­
teresticial do ｭｵ ｾ ｣ｵｬｯＬ＠ exactamente como sucede com 
o infiltrado precoce reumatismal de KLINGE. Vo­
LLAND afirma ainda a existencia de ｳ･ｭ･ｬｨ｡ｮｾ｡ｳ＠ mor­
fológicas entre a substancia fibrinoide reumatismal e 
a substancia amiloíde. As duaSI ､ｯ･ｮｾ｡ｳ＠ atingem com 
certa regularidade o miocardio, as artérias de tipo 
muscular, os musculos estriados, os musculos lisos, 
mais raramente a pele e excepcionalmente o sistema 
nervoso periférico. Veremos adeante ｣ｯｭｾ＠ há casos 

de amiloidose atípica das ｡ｲｴｩ｣ｵｬ｡ｾｯ･ｳ＠ Ｈｾｅｎｇｈ＠ ; ｾｅﾭ
LLER), que imitam o quadro de reumatismo cromco. 

O quadro clínico da ､ｯ･ＧＺｬｾ｡Ｎ＠ é p:oteifo,r;ne. O te­
cid o mais freqüentemente atmgtdo e o teCld? mus_cu­
lar nos seus tres tipos: liso, estriado e mtocardtco. 
Os depósitos da substancia amiloíde ｦｾｺ･ｭＭｾ･＠ de pre­
ferencia ao nivel da lingua, do mtocardto e dos 
musculos esqueleticos, bem como ao nivel ､ｾ＠ ｭｵｾ｣ｵﾭ
latura lisa dos vasos e dos tractos gastromtestmal 
e urogenital. 

A ｩｮｦｩｬｴｲ｡ｾ￡ｯ＠ da lingua é quasi constante - Ko­
LETZKI apontou-a vinte vezes entre vinte e quatro 
casos e traduz-se por urna macroglossia índolor (ma­
croglossia amiloides de Pick) que acarreta ｰ･ｲｴｵｲｾ｡ﾭ
ｾＶ･ｳ＠ da fala e da ､･ｧｬｵｴｩｾ￡ｯＮ＠ Os erros de diagnóstiCO 
suscitados por este síntoma sáo vários. Por exemplo 
nos casos de RITTER, LUBARSCH e PICK os clínicos 
pensaram em carcinoma da lingua. 

A altera\áo da musculatura esquelética simula por 
vezes um sindroma pseudo-miotónico. PICK diz ha­
ver urna certa ｰｲ･､ｩｬ･｣ｾ￡ｯ＠ pelos musculos do ｰ･ｳ｣ｾｯＮ＠
No caso ､･ ｾ｣ ｲｩｴｯ＠ por W ARRE N e m I 9 3 o mostravam­
se atingidos pela ｩｮｦｩｬｴｲ｡ｾ｡ｯ＠ amiloide o diafragma, 
os musculos da parede abdominaL os dos ombros e 
os das coxas. 

Os vasos sangüineos constituem, como dissemos. 
séde freqüente de infil trae; a o amiloide. Sao atingi­
dos principalmente os vasos de médio e pequeno ca­
libre. É talvez devido a esta participac;ao vascular 
que sáo freqüentes os sindromas de purpura. Pode 
haver hemorragias do tractus gastro-intestinal (he­
matemese e melena). No caso descrito por PICCINI 
e FABRIS havia hemorragias nos fundos oculares e 
hematuria. 

O envolvímento do ｣ｯｲ｡ｾ￡ｯ＠ é muito freqüente. 
Pode traduzir-se clínicamente por um ｱｵｾｾｲｯ＠ de in­
suficiencia cardiaca ou manterse latente até á morte. 
Sao muitos os casos da literatura em que existem 
como no ｮｯｳ ｾｯ＠ sínais de asistolia. Por ordem cro­
nológica citamos os de WILD, STEINHAUS, BENEKE 
e BéiNNING. LARSEN, HAENISCH, BÜRUMCEKI, etc. 
A infiltrac;áo da parede intestinal pode originar pri­
sáo de ventre ou diarreia , dores, meteorismo e me-
lena. -

A pele, nalguns casos, está tambem infiltrada. 
É principalmente ao nivel da face onde sao mais 
evidentes as ｡ｬｴ･ｲ｡ｾｯ･ｳ［＠ nota-se u m espessamento e 
urna dureza que fazem lembrar a esclerodermia (ca­
sos de LUBARSCH e de PICK) . Outras vezes porem 
as ｡ｬｴ･ｲ｡ｾ￼･ｳ＠ cutaneas tomam a forma de urna erup­
c;áo papulosa , atingindo náo só a face e o pescoc;o. 
mas tambem o tronco e os membros (caso de Ko­
NTGSTEIN). 

As membranas serosas, a mucosa dos labios e da 
boca, a faringe o esófago, a laringe , a traqueia , os 
pulmües, os ossos e os ganglios linfáticos podem 
egualmente ser séde de depositas de amiloide com ou 
sem ｴｲ｡､ｵｾ｡ｯ＠ clínica. 

Em 19 38, NAVASQUEZ e TRIABLE, publicaram 
o caso dum homem de 3 6 años que apresentava dia­
rreia, insuficiencia cardiaca e .. fraqueza muscular ge­
neralisada". Os autores fizeram o diagnostico de beri­
be_ri: A autopsia ｲ ･ｾ･ ｬｯｵ＠ urna amiloidose generalisada 
at1p1ca que abrangta, entre outros orgáos, o coracáo, 
o intestino, os ganglios simpatices da regiáo cervical, 
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toráxica e Jorobar, as raizes posteriores e os nervos 
cubital ciático e peronial. 

Em 1942, publicou e Pro f. W OHLWILL,, <? caso 
de um doente de 29 anos com um quadro ｣ｬｾｮｴ｣ｯ＠ .de 
polinevrite ｡｣ｯｭｾ｡ｮ＿｡ｾ｡＠ _ de ｧｲｾｾ､･＠ anemta, ､ｾ｡ﾭ
rreia, vómitos e ､ｴｭｭｵｴｾ｡ｯ＠ da v1Sao. O Ｎ･ｸ｡ｭｾ＠ h.ts­
tológico revelou a ｰｲ･ｳ･ｮｾ｡＠ de substancia amtlotde 
nos nervos periféricos, nas raizes anteriores e J?OSte­
riot-es, nos ganglios espinais e nos plexos ｣ｯｲｯｾ､･ｵｳ Ｎ＠
Havia ainda substancia amiloide ao nivel do mtotar­
dio e na camada muscular dalguns vasos do fígado. 

A ｬｯ｣｡ｬｩｳ｡ｾ｡ｯ＠ articular da substancia amiloide é 
bastante mais freqüente. Os depósitos ｦ｡ｺｾｭ Ｍｳ･＠ pre­
ferentemente nas grandes ｡ｲｴｩ｣ｵｬ｡ｾ￳･ｳ＠ e podem tradu ­
zir-se clínicamente por artrites reumatoides ou reu­
matismos crónicos (casos de GOTIROM, MICHELSON 
e LYNSCH). 

Resta-nos apontar como síntomas gerais da ami­
loidose generalisada atípica a astenia progressiva, a 
anemia secundária e a hipotensao arterial. 

CASO CLÍNICO 

A. P. S.. 57 anos, marítimo, natural de Vila Nova de 
Gaia. 

Dá entrada no hospital no día 2 de outubro de 1942 por 
aumento de volume da língua e ｩｮ｣ｨ｡ｾ￡ｯ＠ dos membros infe· 
riores e órgáos sexuais exter11o• 

Fig. l.- Amiloidose da lingua. (Col. vermelho do Congo) 

ANAMENESE. - Doenfa actual. -Está doente aproxima­
damente há dois anos. ｃｯｭ･ｾｯｵ＠ por queixar-se de astenia, 
ｳ･ｮｳ｡ｾ￡ｯ＠ permanente de frío e edemas dos membros inferiores, 
que em breve aumentaram estendendo-se as coxas e aos órgáos 
genitais externos. Meses mais tarde notou aumento de volume 
da língua e engrossamento dos lábios: custava-lhe a falar e d 

mastigar Náo podía fechar a boca, só ingería líquidos. 
Tem-lhe caído a pouco e pouco os cabelos, as sobrancelhas 

e os pelos do pubis. Ouve menos, e perdeu a potencia. Ulti 
mente apresenta diarreia de carácter intermitente. Nunca ::; 
febre. 

História pregressa.- Foi scmpre saúdavel. Nega sífilis. 
Antecedrntes familiares. - Sem interesse. 

OBSERVA<;AO.- Doente lúcido e apirético mantcndo. 
sempre em ｰｯｳｩｾ￡ｯ＠ semi sentada: o decúbito supino pr
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ca-lhc certo grau de despeneia. 
Voz monótona, lenta e rouca. 
Pulso rítmico a 72 ｰｵｬｳ｡ｾ￳｣ｳ＠ por minuto. ｔ･ｮｾ￳･ｳＺ＠ mix¡. 

ma, 12; mínima, 7.5. 

Fig. 2. - ,\miloidose dum ganglio linfatico. (Col.: vermelho 
do;Congo.) 

Choque da ponta na VI ･ｳｰ｡ｾｯ＠ sobre a linha mamilar. Tons 
cardíacos surdos. 

ａｵｳ｣ｵｬｴ｡ｾ￡ｯ＠ pulmonar normal. 
Abdomen mole, indolor, náo se palpando nem o fígado nem 

o ｢｡ｾｯＮ＠

EXAME NEUROLÓGICO. - Abstraindo da hipoacúsia bila· 
teral tipo periférica tudo mais é normal. 

EXAME MORFOLÓGICO. - ｃｯｮｳｴｩｴ￼ｩｾ￡ｯ＠ atlética com obesi· 
dade e edemas. Facies acromegaloide. Em torno das pálpebras 
existe um xantelasma pigmentado de cór castanha arroxeada e 
contornos irregulares. 

Língua é de volume gigantesco, difusamente engrossadA. 
lisa e consistente. Nos lábios, engrossados também, vem-se 
urnas ｦｯｲｭ｡ｾｯ･ｳ＠ nodulares. . 

Nos membros superiores, volumosos e bem musculados, h3 

um ligeiro grau de ｩｭ｢ｩ｢ｩｾ￡ｯ＠ edematosa dos tegumentos. No 
dorso das máos a pele apresenta-se seca atrófica e ｱｵ･｢ｲ｡､ｩｾ｡Ｎ＠
As máos náo sao de ｣ｯｮｦｯｲｭ｡ｾ￡ｯ＠ acromegálica. . 

O tronco é cilíndrico, largo e amplo com revestimento adt­
poso aínda razoável mas em visível regressáo. O ventre flácido 
apresenta numerosos vergóes ･ｳ｢ｲ｡ｮｱｵｩｾ｡､ｯｳ Ｎ＠ Grande edema 
do escroto e do prepúcio. . .. 

Nos membros inferiores o edema é enorme. Na regiáo ingut· 
na! palpam-se em ambos os lados vários ganglios indolores do 
tamanho de amendoas. 

Os pés tal como as máos náo teem ｣ｯｮｦｯｲｭ｡ｾ￡ｯ＠ acro· 
megálica. 
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O revestimento piloso do tronco é farto bem como a barba. 
Mas bá urna sensível ｲ･､ｵｾ￡ｯ＠ dos cabelos, das sobrancelbas 
e dos pelos do pubis. 

ANALISES. -De todas as análises realisadas citaremos 
apenas as mais importantes. 

Análises cito/6gica do sangue.- Em 19-X-1942: Eritro .. 
4.8oo.ooo. Leuco., 7.ooo. Hemogl., 89 por 100. Valor 
glob., 0 ,92. Neutr .. s6.s. Eosin., 2. Bas., 1,5. Linf., 36. 
Monoc., 4 · Em 9-l-1943: Eritro., 5.2oo.ooo. Leuco., 7.200. 
Hemogl., 99 por roo. Valor glob., 0,94. Neutr., 68.5. 
Eosin., 3· Bas., 0,5. Linfoc., 25. Monoc .. 3· 

Análises de urina. - Em 7-X- r 942: Cor, 3· Aspecto tur· 
vo. ｒ･｡｣ｾ￡ｯ＠ ácida. Densidade, ¡.021. Albumina, 1 gr. Glico­
se, o. Acetona, o. Sedimento: Cristais de oxalato de calcio. 
células epiteliais poligonais e redondas, algumas bematias, 
bastantes leucocitos. Em 14-I-1943: Cor, 3· Aspecto turvo. 
ｒ･｡｣ｾ￡ｯ＠ ácida. Densidade, r.o25. Albumina, 8 gr. Glicose, o. 
Acetona, o. Sedimento: células epiteliais poligonais e redon­
das. alguns leucocitos, raras he m a tías, raros cilindros gran u · 
!osos, filamentos de muco. 

Doseamento de ureia.-Em 14-X-1942: 0,35 gr./r. Em 
26-1-1943: 0,47 gr./ r . Indican, 1,06 mgr./r. ｒ･｡｣ｾ￡ｯ＠ xan­
ooproteica fracamente positiva. Doseamento das proteínas. Em 
2r-XI-1942: Albumina, 4.07 gr. por roo. Globulina, 3,22 
gr. por 100 . Total, 7 .29 gr. por 100. Em 2t-I-1943: Albu· 
mina, 1.73 gr. por 100. Globulina, 2.99. Total. 4.72 gr. 
por 100. 

Colestrinémia.- Em 26-X-1 942: 2,89 gr. / r. Em 
2 r-I- 1 94 3 : Colestrina !ivre, o, 54 gr./ r. Colestrina esterifi­
cada, 1,33 gr. / 1. Colestrina total, 1,87 gr. / r. 

Fig. 3.- Amiloidose do miocardio . (Col. vermelho do Congo) 

Lipémia.-Em 2!-l-1943: Lipoides totais, 7,92 gr. / I. 
Curua da glicémia. ｾｅｭ＠ 22-X-1942: normal. 

_ Prova do vermelho do Congo.- Em 14-XII-1942: Absor-
ｾ｡ｯ＠ por 100, 39,5. 

Reac,áo de Wassermann.- Negativa. 
Reac,áo de Tahata. -Positiva. 
Biopsia dum gánglio ingüinal.- Todo o tecido linfático 

se mostra infiltrado por massas de substancia amiloide. 
Metabolismo basc.•l.-22 por roo. 
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E. C. G.- Em r 9-X-1942: Acidentes de pequena volta­
gem; P. P. e T. T. quasi inexistentes. 

Exame radiográfico.- Do ｴｯｲ｡ｸＭ｣ｯｲ｡ｾ￡ｯ＠ aumentado de vo­
lume com a ponta no sexto ･ｳｰ｡ｾｯ［＠ derrame á direita. Do era­
neo e da sela turca, normal. Das máos e dos pés, normais. 

Exame histológico de alguns fragmentos colbidos na ne-

i:ropse: , 
Rim. - Amiloidose limitada a alguns vasos, sobretodo a 

parede de algumas artérias de maior calibre. Os tubos ｵｲｩｮ￡ｲｾｯｳ＠
apresentam os epitélios em vários estados de degenerescencta · 
estáo tumefactos com os limites intercelulares muito apagados 
e muitas vezes divididos em fragmentos separados. Estes frag­
mentos preencbem o lume sob a forma de bolas e pequenas 
gotas. Os nucleos estáo na sua maioria conservados. alguns. 
estáo em vida de ､･ｳｩｮｴ･ｧｲ｡ｾ￡ｯＮ＠ As lesóes descritas dizem res­
peito sobretodo aos tubos contornados de primeira ordem, 
os restantes contem muitos cilindros nos seus lumes. Nao há 
lipoides nos epitelios. Os glomerulos nao apresentam nenbu. 
mas lesóes: nem amiloidose nem outras ｡ｬｴ･ｲ｡ｾ￳･ｳＮ＠

Figado. - Alguns raros vasos quási exclusivamente artérías 
contem substancia amiloide na sua parede. O tecido restante 
está completamente isento de amiloidose assim como de outras 
al ｴ･ｲ｡ｾ￳･ｳＮ＠

Ba,o. - Alguns vasos e sobretodo as artérias centrais apre-
sentam na parede substancia amiloide. O tecido restante espe­
cialmente o tecido linfático dos folículos nao apresenta subs­
tancia amiloide. 

Miocardio. - Quási tudos os vasos contem substancia ami­
loide, alem disso há massas compactas bastante largas no tecido 
interesticial dando a ｲ･｡｣ｾ￡ｯ＠ da amiloide. A partir d_estas massas 
estendem-se prolo11gamentos para dentro dos feixes da muscu­
latura. 

Lingua. - :a o orgáo mais atingido pelo processo em q u es. 
táo. Há blocos e trabeculas volumosas de substancia amiloide 
entre os feixes da musculatura. As fibras desta ultima estáo 
desviadas apresentando trajecto arqueado, mas sem ｡ｬｴ･ｲ｡ｾ￳･ｳ＠
histologicas a náo ser ligeiro aumen to de numero de nucleoSl no 
bordo das massas amiloides ; estas ultimas qua si chegam a o epi . 
telio mas nao o atingem-em parte alguma. O epitelio apresenta 
papilas alongadas e muito ramificadas. 

Ganglio inguinal.- A estructura está completamente abo· 
!ida. Veem-se ilhas de tecido linfatico rodeadas por trabeculas 
duma substancia amorfa com as características da substancia 
amiloide: Estas t.rabec_ulas const.ituem um si sistema polimorfo, 
con muttas ram1fica\oes que Clrcundam os residuos de tecido 
linfatico. Na maioria das vezes ambos os tecidos estáo com­
pletamente isolados um do outro, mas em cerros pon tos pe­
quenas ｰｲｯｬｯｾｧ｡ｭｾｮｴｯｳＮ＠ da substancia amorfa penet ram par.1 
dentro to ｴ･｣ＱｾＰ＠ ｬｴｾｦ｡ｴｴｾｯＮ＠ Numa ｰｯｲｾ￡ｯ＠ do fragmento náo 
ha nenhum tectdo ltnfattro mas apenas vasos de paredes muito 
espessas com extensos deposites de substancia amiloide sepa 
rados por .um ｴ･ｾｩ､ｯ＠ conjuntivo laxo, pobre em celuÍas, no 
ｱｵｾｬ＠ ｾ･＠ ｾ･ｮｦｩ｣｡ｭ＠ tgualmente alguns deposites de amiloide. 

!'rrordea .. - Amiloidose intensa dos vasos com espessamento 
mutto consideravel das suas paredes. O tecido intersticial nao 
apresenta nenhuns deposites desta substancia. 

Hipofise.- Amiloidose da parede dos grandes vasos. 
Capsula supra-renal. - Amiloidose pouco intensa e limita-

da aos vasos. 
Glcmdula sub-maxilar. - Ligeira amiloidose dos vasos. 
Nervo oculomotor comum. -Nao tem amiloidose 
ｄｩ｡ｧｮｾｳｴｩ｣ｾ＠ ｨｾｳｴｯｬｯｧｩ｣ｯＮ＠ - Amiloidose atípica ｳｯ｢ｲ･ｾｵ､ｯ＠ dos 

gangltos mguma1s, do miocardio e da lingua. Nefrose. 

｟ｐ･ｲ｡ｮｴｾ＠ UJ? .tal amalgama de síntomas foi-nos di­
ficil. a. pnnc1p1o, vertebrar u m diagnóstico. Parecía­
nos ev1dente a existencia de hipotiroidismo bem vin­
cado _Pelo doente nas suas queixas de frío constante 
asten1a, perda da potencia, queda dos cabelos das so­
｢ｲ｡ｮ｟｣･ｬｾ｡ｾ＠ e dos ｾｬ｣Ｚｳ＠ pubicos, queda dos 'dentes e 
､･ｭｭｕｬｾ｡ｯ＠ da ｡ｵ､Ｑｾ｡ｯＮ＠ · 

O facies _acromegaloide do doente e o seu acentua­
do prognat1smo levou-nos. a pensar estarmos em pre­
ｳ･ｮｾＮ｡＠ de A urna ｭ｟｡｣ｲｯｧｾｯｳｳﾡ｡＠ acromegálica. Estudado 
paren; neste sent1d? vlU_- se_ nao existir qÚalquer ou­
tro ｳｭｴｯｭｾ＠ de h1perp1tU1tarismo. Urna fotografia 
?o. ?oente ttrada_ em 1925 , isto é, 16 anos antes do 
mtclo da doenc;a actual. revela já o mesmo facies. 
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O diagnóstico de mixedema, foi confirmado pelo 
resultado do metabolismo basal e do E. C. G. Con­
rudo este diagnóstico, por si só. nao satisfazia á 
complexidade sintomática do doente. Na realidade o 
edema consideravel dos membros inferiores. nao apre­
sentava o caracter da ｩｮｦｩｬｴｲ｡ｾ｡ｯ＠ do mixedema, mas 
antes as características dos edemas cardiacos ou re­
nais. As análises de urina mostravam haver intensa 
albumina; as densidades, varia veis com ; diurese e 
com o grau de albuminuria. oscilavam e11.tre 1.01 o 
e 1. 02 5. O doseamento das proteínas do sangue foi 
a principio normal mas, um mes antes da morte já 
mostrava um grande abaixamento do total com in­
versao do cociente albumina-globulina. Procurando 
urna etiología para e:ta nefrose, ·realizámos urna pro­
va do vermelho do congo que rcsultou positiva. Por 
fim urna biopsia dum ganglio inguinal revelou a 
existencia de abundante substancia amiloidc. 

Entretanto, o doente sofreu um agravamento dos 

seus padecimentos. Apareceram sinais de msuficiencia 
cardiaca e morreu subitamente quatro ｭ･ｾ･ｳ＠ depois de 
ter dado entrada no Servico. 

Pómos a hipótese do m-ixedema ser secundario á 
amiloidose dos vasos da tiroidea ainda que pare­
ｾ｡＠ pouco provavel, visto nao haver ｡ｬｴ･ｲ｡ｾ￳･ｳ＠ mor­
fológicas do parenquima glandular. A coexistencia 
de nefrose e ｡ｭｾｬｯｩ､ｯ ｳ･Ｌ＠ tao freqüente, po¡ exemplo 
em casos de mieloma, leva-nos a admitir tambem 
aquí a existencia de urna só causa comum descon­
hecida. 

Agradecemos ao PROF. WOHLWILL a ｣ｯｬ｡｢ｯｲ｡ｾ￡ｯ＠ e o auxi­
lio que houve por bem prestar-nos. 

RESUMO 

A a!Tii.loidose generalisada atípica ou paramiloi­
､ｯ ｾ･Ｎ＠ distmgue-se da forma típica por atingir orgaos 
e si:temas. que ･ｳ ｴｾ＠ em regra poupa, por r.:espeitar o 
｢｡ｾｯＮ＠ os nns e o ftgado, por nao ter etiología conhe­
cida e ainda, histologicamente, pela forma n odular 
d as ｩｮｦｩｬｴｲ｡ｾ￳･ ｳＬ＠ pela irregularidade das ｲ･｡｣ｾｯ･ｳ＠ co­
radas e pela freqüencia com que se vem processos de 
ｲ･｡｢ｳｯｲｾ｡ｯＮ＠

Da o-se conta da existencia de, pelo menos 41 ca­
sos desta ｡ｦ･ ｣ｾ｡ｯ＠ na literattura. O estudo da biblio­
grafia mostra nao se poder atribuir aos pontos de 
LUBARSCH mais do que um valor de síntese teórica, 
tao freqüen tes sao os caws de ｴｲ｡ｮｳｩｾ｡ｯ＠ com a forma 
típica. 

C itam-se as teorías patogénicas de L ETTERER., 
STOEBER, V OLLAND. Descrevem-se os principais qua­
deos clínicos que a ､ｯ･ｮｾ｡＠ pode apresen tar. A macro­
g.lossia amiloide é o síntoma de maior valor diagnós­
tico. A degenerescencia amiloide primaria do ｣ｯｲ｡ｾ｡ｯ＠
deve entrar no diagnóstico diferencial do miodegene­
ratio-cordis. 

C:'-SO CLíNICO. - Dois anos de ､ｯ･ｮｾ｡ Ｎ＠ síntomas 
de mixedema, de ｮ･ｦｲｯ ｾ･＠ e por fim de asistolia. Enor­
me. lingua amiloide. A biopsia de um ganglio in­
gumal re.vela ｳｾ｢ｳｴ｡ｮ｣ｩ｡＠ amiloide. A autopsia ｾ＠ o 
･ｸ ｾｭ･＠ ｾｉｓｴｯｬｯｧｴ ｣ｯ＠ mostram amiloidose atípica do 
miOc.ardiO, da lingua, dos ganglios inguinais e das 

.artenas de médio calibre (tiroidea). ｎ･ｦｲｯｾ ･Ｎ＠

Atribuí-se a ?efrose : a amil.oi?ose a urna mesma 
cause ､･ｳ｣ｯｮ＿･｣ｾ､｡Ｎ＠ ｊ＿ｯｾＭｳ･＠ a h ipotese do mixedema 
ser ｾ｣ｵｮ､｡ｮｯ＠ a ami!Oidose dos vasos da tiroidea. 
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ZUSA..l\1MENFASSUNG 

Die atypische, generalisierte Amyloidose oder Pa­
ramyloidose unterschcidet sich von dcr ｴｹｰｩｳ｣ｨｾｮ＠
Form dad urch, dass sie Organc un d ｓｹｾ｣･ｭ･＠ an· 
greift, die im Allgemeinen von ､ｩ｣ｳｾｲ＠ unberührt 
bleiben. Milz. Nieren und Lcbcr ｷｾ＠ rdcn nicht ges­
chadigt. Ihre Athiologie ist unbekannt. Man er· 
kennt sie an der knotchenformigen Infil tration , an 
der Unregelmassigkeit der Farbreak tionen und an 
der Haufigkeit der auftretenden Absorptionspro­
zesse. 

Man teilt mit, dass bis jetzt in der Literatur we­
nigstens 4 r Falle publiziert worden sin d. D as Stu­
dium des Schriftwesen zeigt, dass für diese Affektion 
die Lubarschen Gesichtspunkte, die nur eine theore­
tische Synthese darstellen , nicht in Frage kommen, 
weil übergange z ur typischen Form ausserst hau­
fig vorkommen. 

Man zitiert die pathogenetischen Theorien von 
LATTERER, STOEBER und VOLLAND. Es werden 
die haufigsten Symptome beschrieben. Die Macro­
glossia ist das diagnostisch wichtigste Zeichen. Die 
primare Amyloidose des H erzens muss bei der Dif­
ferentialdiagnose der myodegeneratio cordis berüc­
ksichtigt werden. Man beschriebt einen K.rankheit­
sfall mit Myxodem und Nekrose, der zwei Jahre 
dauerte; sshliesslich kam es zur Asystole. Es bes­
tand auch eine Amyloidzunge. Die Biopsie der Leis­
tendrüse ergab amyloide Substanz. Die Sektion und 
histologisch e Untersuchung zeigten atypische Amy­
loidose des H erzmuskels, der Zunge, der Leisten­
drüsen und der mittelgrossen Arterien (Schilddrü-
se), sowie Nephrose. · 

Die Nephrose und Amyloidose werden auf ein 
und dieselbe unbekannte U rsache z urückgeführt. 
Man stellt die Hypothese au f, dass das Myxodem 
von die Amyloidose der Schilddrüsengefasse sekun­
dar ist. 



TOMO X 
NúJ.IE:R• 5 

TRATAMIENTO DE LAS úLCERAS TóRPIDAS 
315 

RÉSUMÉ 

L · ámiloidose généralisée a ti pique o u ｰ｡ｲ｡ｭｹｬｯｾﾭ
dose se distingue de la forme typique par le ｦｾ｟ｴｴ＠
d'affecter des organes et des systemes que la dermer 
respecte en généraL et paree qu ·elle n ' ｡ｾ･｣ｴ Ｎ･Ｌ＠ ｰｾｳ＠ la 
rate, les reins et le foie, pour ne pas av01r d ethwlo­
gie connue, et en outre, histologiquement, par la 
forme nodulaíre des infiltrations, par l' irrégularíté 
des réactions colorées et par la fréquence qu' on ob­
serve des processus de réabsorptíon. 

On communique a u moins 41 cas de cette affec­
tion dans la littérature. L' étude de la bibliographie 
démontre qu'on ne peut attribuer aux points de vue 
de Lubarsch ríen qu'une valeur de synthese théori­
que, étant donné que les cas de transition a la forme 
typíque sont tres fréquents. 

On cite les théories pathogéniques de LETTERER, 
STOEBER et VOLLAND. On décrit les principaux ca­
dres clíniques que peut présenter la maladie. La ma­
croglosie amylo1de est le symptome de plus de va­
leur diagnostique. La dégénération amylo"ide pri­
maire du coeur doit etre comprise dans le diagnostic 
différentiel de la miodegeneratio cordis. 

On décrit un cas de cette maladie, vieille de deux 
ans, avec symptomes de mixoedeme, de n écrose et 
enfin d'asistolie, présentant une langue amylo"ide 
énorme. La biopsie d'un ganglion inguinal révele des 
substances amylo"ides. L'autopsie et !'examen histo ­
logique montrent une amyloi:dose athypique du myo­
carde, de la langue, des ganglions inguinaux des 
arteres de calibre moyen (thyro"ides), et néphrose. 

On attribue la néphrose et l'amylo!dose a une 
meme cause inconnue. On établit l'hypothese que 
le mixoedeme soit secondaíre a L>mylo"idose des va­
ses de la glande thyro"ide. 

LA INFILTRACióN ANESTÉSICA DEL SIM­

PATICO LUMBAR EN EL TRATAMIENTO 

DE LAS úLCERAS TóRPIDAS DEL MIEM-

BRO INFERIOR 

V. SALLERAS LUNARES 

Cárcdra de Patologta Quirúrgica II de la Facultad de Medicina 

de Barcelona. PROF. D R. P. PIULACHS 

Hemos recogido una serie de 2 5 casos de úlceras 
tórpidas de las piernas, de etiología distinta, que han 
ｳ ｾ､ｯ＠ tratadas por la abolición temporal del simpá­
ｴｾ｣ｯ＠ lumbar mediante el bloqueo anestésico carena­
no. La mayor parte de nuestros enfermos habían sido 
tratados ｡ｮｴＮ･ｲｩｯｲｭ ･ｮｾ･＠ con todo el arsenal de tópicos 
locales: acette de htgado de bacalao, bálsamo del 
ｐｾｲ￺Ｌ＠ foliculina, violeta de genciana, etc., y nosotros 
m1s_mos habíamos ensayado el ácido nicotínico en 
｡ｰ ｨ｣ｾ｣ｩ￳ｾ＠ in situ sin más resultado que Ul}a mejoría 
trans1tona. En otros enfermos la terapéutica fué di-

rígida al simpático v_ascular, pero no por ello los 
resultados fueron meJores. 

De acuerdo con su etiología nuestros 25 Ｎ･ｮｾ･ｲｭｯｳ＠
han podido ser clasificados en los grupos SigUientes: 

1.0 úlceras postraumáticas: P or quemadura, por 
contusión, por arma de fuego. 

2.0 úlceras postinfecciosas. 
3.0 úlceras varicosas. 
4.0 úlceras postílebíticas. 
5.0 úlceras de muñón. 

TÉCNICA. -Muchas son las técnicas que se ｨ｡ｾ＠
descrito para la infiltración del simpático lumbar, 
pero en realidad todas derivan de la de ｾｐｐｉｓ Ｌ＠ que 
en 1 9 1 4 la practicó por primera vez; casi todas las 
demás, LFRICHE y FONTAINE, GOUDE, TOSATTI. 
LABAT, sólo se diferencian de la de KAPPIS en la 
distancia de la apófisis espinosa al punto en que se 
h ace la punción. LUNDY, sin embargo, propone pun­
cionar perpendicularmente a la apófisis transversa 
angulando la aguja lo suficiente para pasar por en­
cima o por debajo de dicha apófisis, y después de 
penetrar unos 3-..¡. centímetros más, h ace la infiltra­
ción. RACINE por su parte determina la bisectriz del 
ángulo que ｦｯｾｭ｡ ｮ＠ la línea bisilíaca posterior y la 
vertical que pasa por la espina ilíaca póc;terosuperior 
y a 3 centímetros de esta última y sobre la citada b i­
sectriz marca el punto de punción. 

Por nuestra parte utilizamos en reglas generales 
la técnica descrita por KAPPIS, pero modificando el 
sitio de punción según [ean las características ana­
tómicas del enfermo. 

Para la punción empleamos agujas ､ｾ＠ 1 2 centí­
metros de largo y de un calibre que no sobrepase el 
milímetro de diámetro: no siempre hacem_os previa­
mente anestesia local del punto de inyección y del 
trayecto a seguir por la aguja, por resultar en general 
la inyección fácilmente tolerable. 

Inyectamos siempre una mlución de novocaína al 
1 por 1 o o y la cantidad varía de 1 o a 20 c. c.; no 
hemos utilizado nunca las soluciones oleosas preco­
nizadas por DANZELOT en 1 9 3 8 para la infiltración 
del ganglio estrellado por no juzgarlo necesario, ni 
las infiltraciones con alcohol o con la solución de 
PAVONE (alcohol de 6o0

, estovaína, ácido fénico) 
por considerar que el peligro de provocar neuritis a 
veces rebeldes no es compensado por la mayor efica­
cia del método. FLOTHOW por su parte reconoce ha­
ber tenido también neuritis después de la infiltración 
con procaína al 2 p or 1 o o: en ninguno de nuestros 
casos se ha presentado afortunadamente esta compli­
｣ｾ｣ ￭￳ｮ＠ .desagradable. ｾｮ＠ realidad puede ｡ｾｲｭ｡ｲｳ･＠ que 
s1 se tiene la precauciÓn de antes de inyectar cons­
tatar que la aguja no ha penetrado en un vaso o en 
espacio, ｩｮｾｲ｡､ｵｲ｡ｬ＠ Ｈ ｡ｳｰｩｲｾ｣ｩ￳ｮ＠ en la jeringa de san­
ｧｲｾ＠ o.ltqUtdo cefalorraqmdeo), el procedimiento está 
pract1camente exento de peligros. 

La infiltración ｰｵ･Ｎｾ･＠ ｲ ･ｰ･ｴ ｩｾ ｳ･＠ impunemente y ob ­
tener con ello una acoon parec1da a la alcoholización 
P.or 1'? que a duración del efecto nsomotor se refiere: 
sm ｾｭｧｵｮｯ＠ de sus inconvenientes. En principio in­
filtrabal!los, a nuestros enfermos a intervalos de ｣ｾ｡ﾭ
tro a sets d1as; actualmente repetimos la inyección a 
los 2, 3 •. 4· 5· 6 días de la precedente, o sea un to­
tal de se1s bloqueos en el espacio de tres semanas. en 
general basta con éstas para conseguir la cu ración, 


