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et légérement au dessous de la limite no_r,male chez
les deux autres (9 et 9,3 %) : l'essai répéte chez le
premier cas, ¢t au bout d'une année sans ‘obs.m:vc‘r
de symptomes carenciaux, l'a. d. s. setait élevée
jusqu'a atteindre la limite considérée comme normale.

AMILOIDOSE GENERALISADA ATIPICA

MIRANDA RODRIGUES e
Internos

Trabalho do Servico I do Hospital dos Capuchos.
PROF. DI10GO FURTADO

PuLIDO VALENTE

Se é relativamente freqiiente o achado clinico da
amiloidose generalisada, secundaria a processos supu-
rativos cronicos ou a tumodres, o mesmo nio sucede
com a amiloidose primaria atipica, forma individua-
lisada, hia pouco mais de uma dezena de anos, por
LLUBARSCH.

Trata-se, na realidade, de uma doenca rara, de
dificil diagnéstico, na grande maioria das vezes s6
possivel ao revelar-se a existéncia insuspeitada de
amiloide no material bioptico.

O primeiro caso foi descrito em 1889 por WILD.
A éle se seguiram por ordem cronolégica os de
STEINHAUS. RITTER, BENEKE ¢ BONNING e KO-
NIGSTEIN. Contudo foi s6 em 1929 que LUBARSCH
descrevendo mais trés casos delimitou claramente o
quadro da amiloidose generalisada atipica atribuin-
do-lhe as seguintes particularidades frente a unica
forma de amiloidose generalisada até entiao conhe-
cida:

1. A substancia amiloide encontra-se em orgaos
¢ ristemas qudasi nunca atingidos na forma cldssica.

2. O baco, os rins e o figado, “orgdos clissicos”
da amiloidose tipica, nio apresentam substancia
amiloide, ou, quando muito, apenas em escassa quan-
tidade pa parede dos vasos.

3. A amiloide deposita-se sob a forma de massas
nodulares, constituindo portanto uma transicio entre
a amiloidose generalisada ea neoplasiforme.

4. A substincia amiloide comporta-se irregular-
mente nas varias reac¢bes histoquimeas habituais.

5. Nao se encontram, em geral, 0s processos pato-
légicos habitualmente tidos por produtores de ami-
loidose.

Devemos acrescentar uma sexta particularidade
apondada por WOHLWILL: A fregiiéncia dos pro-
cessos de reabsor¢do da substancia patologica.

Foi em virtude da existencia de todos estes desvios
do quadro classico que PICHINI e FABRIS propuse-
ram para a doenga a designagao de paramiloidose.
Outros autores, como REIMANN e EKLUNG, falam
de amiloidose primitiva em oposi¢io a antiga forma
secundaria. Seguiremos nds falando de amiloidose
generalisada atipica (LUBARSCH) por ser apesar de
tudo, senio a mais correcta, a mais corrente das
denominagdes.

O nimero de cassos publicados or¢a por 41. O tra-
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balho de STRAUSS conta 28 cassos, até 1033; o ¢
BURUMCEZKI, de 1938, enumera mais 11 apap.
cidos nésse intervalo, Este ultimo autor repete inad.
vertidamente © caso KOLLER, ja presente na série dp
STRAUSS. A partir de entao publicaram-se, que nos
saibamos, mais dois: o de KOLETZKI e o de WoHL-
WILL, o que prefaz com o nosso 41 cassos, Nio te
mos evidentemente a pretensao de sermos completog;
basta considerar as dificuldades insuperaveis que tive.
mos na consulta da bibliografia, tantas vezes inexis-
tente nas nossas bibliotecas, por defeito préprio oy
por atrazo na recep¢ao derivado das condicbes do
momento internacional.

A amiloidose generalisada atipica atinge tanto o
individuos do sexo masculino como do feminino: ¢
mostra acentuada preferéncia pelas idades avancadas
da vida. O doente de WOHLWILL que contava ape-
nas 20 anos ¢ uma excepcao sem igual na casuistica
(STRAUSS atribui erradamente 28 anos ao casso LAR-
SEN). No outro extremo citam-se casos como o de
KANN ou o de FERRIS com 77 e 78 anos. Nao se
notam predileccoes racicas. Ao contrario do que afir-
ma KOLETZKI ha, na prépria literatura americana,
mais de um doente de raca negra,

Estudadas as condigOes de eclosao da doenca con-
clui-se nao existirem quaisquer influéncias externas
de habitat, profissio ou outras que intervenham na
sua génese.

STRAUSS refere no seu doente a existéncia de um
terreno particular — uma particular fragjlidade do
mesénquima (CURTIUS) — evidenciada pela existén-
cia simultinea de pé chato, hérnie e varizes

O inicio da doenca faz-se in-idiosamente; a sua
evolucdo constantemente progressiva e em regra lenta
e insensivel, pode tomar, porém, uma forma aguda
conduzindo o doente a morte em pouco tempo.

Quanto a tiologia ¢, como se viu, caracteristico
desta afeccio a imposibilidades de descortinar qual-
quer causa na histéria pregressa dos doentes. Toda-
via ao percorrer as histérias clinicas notamos por
vezes como outros ja notaram (STRAUSS, KOLETZKI,
VOLLAND) a presenca de situagbes morbidas que
devem ser tomadas em conta como possiveis factores
etiolégicos da amiloidose. Se excluirmos os casos de
nefrite crénica citados por STRAUSSS, por nio a in-
cluirmos entre as causas de amiloidose, ¢ outras dé
valor patogénico muito duvidoso, restam-nos as
supuracdes crénicas das vias urindrias (casos de
LLENGH e FELLER) e os tumores (casos de LU-'
BARSCH, KANN e BUTT) . Nesta ultima categoria des-
taca-se uma neoplasia duplamente importante pela
freqiiéncia com que produz a amiloidose ¢ pelos pro-
blemas tedricos que suscita: referimonos ao mieloma.
MAGNUS-LEVY num trabalho em que relata 20 ca-
sos de amiloidose consecutiva a0 mieloma, acentua a
importancia da albumose de Bence-Jones na génese
da substincia amiloide, conrcidera-a mesmo como 2
sua substancia mie. Nem todos os autores porém
concordam com éste modo de vér, em particulat
BONSDORF (em VOLLAND) declara-se contra a teoria
de MAGNUS-LEVY. Entre estes 20 casos ndo ha um
unico quadro clinico de amiloidose clissica todos
éles se repartem entre as formas atipicas ¢ a local ou
neoplasiforme. Encontramse também formas de tran-
sicdo entre o quadro tipico ¢ o atipico, Um bom
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exemplo destas formas intermédias € o caso gub!ic_a-
do por VOLLAND. Nele coexistia uma distribuicao
“tipicamente atipica” com uma amiloidose para-
quenquimatosa do bago. 5

A questdo nosografica que aqui se poe, parece ser
insoluvel. Na realidade sio muitos os casos que nao
cumprem os requisitos de LUBARSCH ou que sémente
realisam parte déles. Assentando o nosso diagnostico
nas cinco ou seis particularidades referidas, sem que
se dé prioridade a qualquer delas. sucede que muito
poucos casos podem ser rotulados de paramiloidose
se tomarmos 4 letra os citados pontos. A verdade ¢
que hi muitos casos que devemos considerar como
de amiloidose atipica em que, ou sao conhecidas as
causas etiologicas, ou a distribuicdo ndo ¢ rigorosa
e exclusivamente a caracteristica, ou ainda, como ¢
tio freqiiente, as reaccdes histoquimicas nao apre-
sentam irregularidades ou desvios.

Concluimos nao haver limites precisos ¢ estanques
entre as duas formas de amiloidose. Nao negamos,
evidentemente, a fundamental importancia dos pon-
tos de LUBARSCH, mas temo-los como a sintese dos
caracteres dum grupo Vvario que se continua sem
limites nem fronteiras com a forma que lhe ¢ oposta.

Portanto e em conclusio: os pontos de LUBARSCH
apenas valem como sintese tedrica, as mais das vezes
nio correspondem ¢ nao satisfazem 4 pratica clinica.

O que fica dito parece-nos suficiente para demons-
trar a inoportunidade de todas as tentativas actuaes
de classificacio. Como diz o prof. WOHLWILL “¢
melhor, por ora, registar os tipos observados e p6-10s
numa certa ordem enquanto nio soubermos mais
acérca dos factores que condicionam as varias ati-
pias”.

O problema central desta interessante doenca é ©
da patogenia da substancia amiloide., Depois dos tra-
balhos fundamentais de M. B. SCHMIDT e LEUPOLD.
HANSEN ¢ KUCZINSKI sébre a patogenia da amiloi-
dose tipica aparece o trabalho de LETTERER que ba-
scado na teoria de LOESCHCKE para a genese da subs-
tancia amiloide ¢ da hialina propde uma interpreta-
cio univoca das duas formas de amiloidose, Para
[_LETTERER, como para LLOESCHCKE, a degeneres-
céncia amiloide ¢ o resultado final duma reacgao anti-
geneo-anticorpo; mas para aquele autor consoante
predomina a formagio dos anticorpos ou a desinte-
gracio do antigeneo, assim a distribuicio da subs-
tancia amiloide tomari a forma tipica ou atipica.

STOEBER ¢ VOLLAND admiten tambem uma base
alergica para a afecgao ¢ notam a fregiiencia com que
se lhe associam outros processos semelhantes. VO-
LLAND comunica um caso com periarterite nodosa,
glomerulonefrite ¢ amiloidose atipica. Este mesmo
autor faz notar a semelhangd das localisacdes da
amiloidose atipica com as do reumatismo articular
agudo. No coracio a deposicao faz-se no tecido in-
teresticial do mucsculo, exactamente como sucede com
o infiltrado precoce reumatismal de KLINGE. Vo-
LLAND afirma ainda a existéncia de semelhangas mor-
folbgicas entre a substancia fibrinoide reumatismal e
a substancia amiloide. As duas doengas atingem com
certa regularidade o miocardio, as artérias de tipo
mugcular. os musculos estriados, os musculos lisos,
mais raramente a pele ¢ excepcionalmente o sistema
nervoso periférico, Veremos adeante como ha casos

de amiloidose atipica das articulagdes (LENGH e FE-
LLER), que imitam o quadro de reumatismo cronico.

O quadro clinico da doenga ¢ proteiforme. O te-
cido mais fregiientemente atingido ¢ o tecido muscu-
lar nos seus trés tipos: liso, estriado e miocardico.
Os depésitos da substancia amiloide fazem-se de pre-
feréncia a0 nivel da lingua, do miocardio e dos
musculos esqueleticos, bem como ao nivel da muscu-
latura lisa dos vasos e dos tractos gastrointestinal
e urogenital.

A infiltracio da lingua ¢é quasi constante — Ko-
LETZKI apontou-a vinte vezes entre vinte e quatro
casos e traduz-se por uma macroglossia indolor (ma-
croglossia amiloides de Pick) que acarreta perturba-
cdes da fala e da degluticao. Os érros de diagnoéstico
suscitados por éste sintoma sdo Varios. Por exemplo
nos casos de RITTER, LLUBARSCH e PICK os clinicos
pensaram em carcinoma da lingua.

A alteracio da musculatura esquelética simula por
vezes um sindroma pseudo-mioténico. PICK diz ha-
ver uma certa predileccao pelos musculos do pescoco.
No caso descrito por WARREN em 1030 mostravam-
se atingidos pela infiltragio amiloide o diafragma,
os musculos da parede abdominal, os dos ombros e
os das cOXas.

Os vasos sangiiineos constituem, como dissemos,
séde freqiiente de infiltragio amiloide. Sao atingi-
dos principalmente os vasos de médio ¢ pequeno ca-
libre, £ talvez devido a esta participacdo vascular
que sio freqiientes os sindromas de purpura. Pode
haver hemorragias do tractus gastro-intestinal (he-
matemese ¢ melena). No caso descrito por PICCINI
¢ FABRIS havia hemorragias nos fundos oculares ¢
hematuria.

O envolvimento do coragio ¢ muito freqiiente.
Pode traduzir-se clinicamente por um quadro de in-
suficiencia cardiaca ou manterse latente até a morte.
Sio muitos os casos da literatura em que existem
como no nosco sinais de asistolia. Por ordem cro-
nolégica citamos os de WILD, STEINHAUS, BENEKE
¢ BONNING, LARSEN, HAENISCH, BURUMCEKI, etc.
A infiltracio da parede intestinal pode originar pri-
sio de ventre ou diarreia, dores, meteorismo e me-
lena. i

A pele, nalguns casos, esti tambem infiltrada.
E principalmente ao nive] da face onde sao mais
evidentes as alteracOes; nota-se um espessamento ¢
uma dureza que fazem lembrar a esclerodermia (ca-
sos de LUBARSCH e de PICK). Outras vezes porem
as alteracOes cutaneas tomam a forma de uma erup-
cio papulosa, atingindo nao sé a face e o pescogo,
mas tambem o tronco e os membros (caso de K&-
NIGSTEIN) .

As membranas serosas, a mucosa dos labios e da
béca,ua faringe o es6fago, a laringe, a traqueia, os
pulmdes, os ossos ¢ os ganglios linfaticos podem
egualmente ser séde de depositos de amiloide com ou
sem traducdo clinica,

Em 1938, NAVASQUEZ e TRIABLE, publicaram
o caso dum homem de 36 afios que apresentava dia-
treia, insuficiencia cardiaca e “fraqueza muscular ge-
neralisada”. Os autores fizeram o diagnostico de beri-
beri. A autopsia revelou uma amiloidose generalisada
atipica que abrangia, entre outros orgaos, o coracao,
o intestino, os ganglios simpaticos da regido cervical,
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tordxica e lombar, as raizes posteriores e OS nervos
cubital ciatico e peronial.

Em 1942, publicou e Prof. WOHLWILL, o caso
de um doente de 29 anos com um quadro clinico de
polinevrite acompanhada de grande anemia, dia-
rreia, vémitos ¢ diminui¢io da visio. O exame his-
tolégico revelou a presenca de substancia amiloide
nos nervos periféricos, nas raizes anteriores e poste-
riores, nos ganglios espinais e nos plexos coroideus.
Havia ainda substancia amiloide ao nivel do mioéar-
dio ¢ na camada muscular dalguns vasos do figado.

A localisacio articular da substancia amiloide ¢
bastante mais freqliente, Os depésitos fazgm-se pre-
ferentemente nas grandes articulactes e podem tradu-
zir-se clinicamente por artrites reumatoides ou reu-
matismos crénicos (casos de GOTTROM, MICHELSON
e LYNSCH).

Resta-nos apontar como sintomas gerais da ami-
loidose generalisada atipica a astenia progressiva, a
anemia secundaria e a hipotensio arterial.

CAsO CLINICO

A. P. 8., 57 anos, maritimo, natural de Vila Nova de
Gaia.

Di entrada no hospital no dia 2 de outubro de 1942 por
anmento de volume da lingua e inchagio dos membros infe-
riores ¢ Orgaos sexuais externos

Fig. 1. — Amiloidose da lingua. (Col. vermelho do Congo)

ANAMENESE. — Doenga actual. — Estd doente aproxima-
damente hi dois anos. Comecou por queixar-se de astenia,
sensagio permanente de frio e edemas dos membros inferiores,
que em breve aumentaram estendendo-se is coxas e aos 6rgios
genitais externos. Méses mais tarde notou aumento de volume
da lingua e engrossamento dos libios; custava-lhe a falar e a
mastigar. Ndo podia fechar a bbca, s6 ingeria liquidos.

Tem-lhe caido a pouco e pouco os cabelos, as sobrancelhas
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¢ os pélos do pubis. Ouve menos, e perdeu a poténcia, Ul
mente apresenta diarreia de cardcter intermitente, s
febre,
Histéria pregressa. — Foi sempre satidavel. Nega sifilis,
Antecedentes familiares. — Sem interesse.

i
]

Nunca tin

OBSERVAGAO. — Doente liicido e apirético mantengp,
sempre em posicio semi sentada; o decibito supi B
ca-lhe certo grau de despeneia.

Voz mondtona, lenta e rouca.

Pulso ritmico a 72 pulsagoes por minuto, Tengdes: mix \

minima, 7.5 '

no Provy. |

ma, 25

Fig. 2. — Amiloidose dum ganglio linfatico. (Col.' vermelho L
do,Congo.)

Choque da ponta na VI espago sGbre a linha mamilar. Tons
cardiacos surdos.

Auscultagao pulmonar normal.

Abdomen mole, indolor, nio se palpando nem o figado nem F
o bago.

EXAME NEUROLOGICO. — Abstraindo da hipoaciisia bila-
teral tipo periférica tudo mais é normal.

EXAME MORFOLGGICO. — Constititigio atlética com obesic
dade e edemas. Facies acromegaloide. Em torno das palpebras
existe um xantelasma pigmentado de ¢dr castanha arroxeada ¢
contornos irregulares.

Lingua é de volume gigantesco, difusamente engrossada
lisa e consistente. Nos libios, engrossados também, wvém-st
umas formag¢Oes nodulares, ;

Nos membros superiores, volumosos e bem musculados, b3
um ligeiro grau de imbibicio edematosa dos tegumentos. NO
dorso das mios a pele apresenta-se séca atréfica e quebradiga:
As mios nio sio de conformagio acromegilica. >

O tronco é cilindrico, largo e amplo com revestimento adi-
poso ainda razoivel mas em visivel regressio, O ventre flicido
apresenta numerosos vergdes esbranquicados. Grande edem?
do escroto ¢ do prepiicio.

Nos membros inferiores o edema ¢ enorme. Na regido ingili-
nal palpam-se em ambos os lados virios ginglios indolores do
tamanho de améndoas.

Os pés tal como as mios ndo teem conformagio acro-
megalica. .




Tomo X AMILOIDOSE GENERALISADA ATIPICA 313

NomerO b

O revestimento piloso do tronco ¢ farto bem como a barba.
Mas ha uma sensivel redugio dos cabelos, das sobrancelbas
e dos pelos do pubis.

ANALISES. — De todas as analises realisadas citaremos
apenas as mais importantes. '

Andlises citolégica do sengue. — Em 19-X-1942: Eritro..
4.800.000. Leuco., 7.000. Hemogl., 8¢ por 100. Valor
glob.,, 0,92. Neutr,, 56,5. Eosin., 2. Bas, 1.5. Linf., 36.
Monoc., 4. Em 9-I-1943: Eritro,, 5.200.000. Leuco., 7.200.
Hemogl., 99 por 1oo. Valor glob., 0,04. Neutr, 68,5.
Eosin., 3. Bas., o,5. Linfoc., 25. Monoc., 3.

Andlises de urina. — Em 7-X-1942: Cor, 3. Aspecto tur-
vo. Reacgio acida. Densidade, 1.021. Albumina, 1 gr. Glico-
se, 0. Acetona, o, Sedimento: Cristais de oxalato de calcio.
células epiteliais poligonais e redondas, algumas hematias,
bastantes leucocitos, Em 14-1-1043: Cor, 3. Aspecto turvo.
Reacgio acida. Densidade, 1.025. Albumina, 8 gr. Glicose, 0.
Acetona, o. Sedimento: células epiteliais poligonais ¢ redon-
das, alguns leucocitos, raras hematias, raros cilindros granu-
losos, filamentos de muco,

Doseamento de ureia. — Em 14-X-1942: 0,35 gr./1. Em
26-1-1043: 0,47 gr./1. Indican, 1,06 mgr./1. Reacgio xan-
woproteica fracamente positiva. Doseamento das proteinas. Em
21-XI-1942: Albumina, 4.07 gr. por 100. Globulina, 3.22
gr. por 100, Total, 7,29 gr. por 100. Em 21-I-1943: Albu-
mina, 1,73 gr. por 100. Globulina, z,99. Total, 4,72 gr.
por 100,

Colestrinémia. — Em  26-X-1942: 2.8¢ gr./1. Em
21-1-1943: Colestrina livre, 0.54 gr./1. Colestrina esterifi-
cada, 1,33 gr./1. Colesirina total, 1,87 gr./1.

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

Lipémia, — Em 21-I-1043: Lipoides totais, 7,92 gr./1.

Curva da glicémia. —Em 22-X-1942: normal.
h Prova do vermelho do Congo. — Em 14-XII-1042: Absor-
¢do por 100, 39.,5.

Reacgio de Wassermann. — Negativa.

Reacgdo de Takata. — Positiva.

Biopsia dum génglio ingiiinal. — Todo o tecido linfitico
se mostra infiltrado por massas de substancia amiloide.

Metabolismo basal. — 22 por 100.

24

E. C. G.— Em 19-X-1942: Acidentes de pequena volta-
gem; P. P. e T. T. quasi inexistentes.

Exame radiogrdfico. — Do tOrax-coragao anm'enfado de vo-
lume com a ponta no sexto espao; derrame i direita. Do cra-
neo e da sela turca, normal. Das mios ¢ dos pés, normais.

Exame histolégico de alguns fragmentos colhidos na ne-
cropse: +

Rim. — Amiloidose limitada a alguns vasos, sobm_uc!o_ a
parede de algumas artérias de maior calibre, Os tubos urinarios
apresentam os epitélios em varios estados de degenerescencia
estio tumefactos com os limites intercelulares muito apagados
¢ muitas vezes divididos em fragmentos separados, Estes frag-
mentos preenchem o lume sob a forma de bolas e pequenas
gotas. Os nucleos estdio na sua maioria consc_rvados_;, alguns
estio em vida de desintegragio, As lesOes descritas dizem res-
peito sobretudo aos tubos contornados de primeira o_rdem_.
os restantes contem muitos cilindros nos seus lumes. Nao hi
lipoides nos epitelios. Os glomernlos ndo apresentam nenhu-
mas lesdes: nem amiloidose nem outras alteragoes.

Figado. — Alguns rar0os vasos quasi exclusivamente artérias
contem substancia amiloide na sua parede. O tecido restante
esti completamente isento de amiloidose assim como de outras
alteragoes.

Bago. — Alguns vasos e sobretudo as artérias centrais apre-
sentam na parede substancia amiloide. O tecido restante espe-
cialmente o tecido linfitico dos foliculos ndo apresenta subs-
tancia amiloide.

Miocardio. — Quasi tudos os vasos contem substancia ami-
loide. alem disso ha massas compactas bastante largas no tecido
interesticial dando a reacgio da amiloide, A partir destas massas
estendem-se prolongamentos para dentro dos feixes da muscu-
latura.

Lingua. — B o orgio mais atingido pelo processo em ques-
tio. Hi blocos e trabeculas volumosas de substancia amiloide
entre os feixes da musculatura, As fibras desta ultima estdo
desviadas apresentando trajecto arqueado, mas sem alteragoes
histologicas a ndo ser ligeiro aumento de numero de nucleos no
bordo das massas amiloides; estas ultimas quasi chegam ao epi-
telio mas nio o atingem em parte alguma. O epitelio apresenta
papilas alongadas e muito ramificadas.

Ganglio inguinal. — A estructura estd completamente abo-
lida. Veem-se ilhas de tecido linfatico rodeadas por trabeculas
duma substancia amorfa com as caracteristicas da substancia
amiloide. Estas trabeculas constituem um si sistema polimorfo,
con muitas ramificacdes que circundam os residuos de tecido
linfatico. Na maioria das vezes ambos os tecidos estio com-
pletamente isolados um do outro, mas em certos pomntos pe-
quenos prolongamentos da substancia amorfa penetram para
dentro to tecido linfatico. Numa porgio do fragmento nao
ha nenhum tecido linfatico mas apenas vasos de paredes muito
espessas com extensos depositos de substancia amiloide, sepa.
rados por um tecido conjuntivo laxo, pobre em celulas, no
qual se verificam igualmente alguns depositos de amiloide,

Tiroidea. — Amiloidose intensa dos vasos com espessamento
muito consideravel das suas paredes. O tecido intersticial ndo
apresenta nenhuns depositos desta substancia.

Hipofise. — Amiloidose da parede dos grandes vasos.

Capsula supra-renal. — Amiloidose pouco intensa ¢ limita-
da aos vasos,

Glendula sub-maxilar. — Ligeira amiloidose dos vasos.

Nervo ucy(om_ofor comum. — Nao tem amiloidose,

Diagnostico histologico. — Amiloidose atipica sobretudo dos
ganglios inguinais, do miocardio e da lingua. Nefrose,

Perante um tal amalgama de sintomas foi-nos di-
ficil, a principio, vertebrar um diagndstico. Parecia-
nos evidente a existéncia de hipotiroidismo bem vin-
cado pelo doente nas suas queixas de frio constante
astenia, perda da potencia, queda dos cabelos, das so-
bran‘cell}as e dos pelos pubicos, queda dos dentes e
deminui¢ao da audi¢do.

O facies .acrongaloide do doente ¢ o seu acentua-
do prognatismo levou-nos a pensar estarmos em pre-
senca de uma macroglossia acromegilica, Estudado
porém néste sentido viu-se ndo existir qualquer ou-
tro sintoma de hiperpituitarismo. Uma fotografia
SIo‘ doente tirada em 1925, isto ¢, 16 anos antes do
inicio da docngi actual, revela ]a o mesmo facies.
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O diagnéstico de mixedema, foi confirmado pelo
resultado do metabolismo basal ¢ do E. C. G. Con-
tudo este diagnéstico, por si s6. nao satisfazia 4
complexidade sintomatica do doente. Na realidade o
edema consideravel dos membros inferiores, nio apre-
sentava o caracter da infiltracio do mixedema, mas
antes as caracteristicas dos edemas cardiacos ou re-
nais. As anilises de urina mostravam haver intensa
albumina; as densidades, variaveis com a diurese ¢
com o grau de albuminuria, oscilavam entre 1.010
¢ 1.025. O doseamento das proteinas do sangue foi
a principio normal mas, um més antes da morte j4
mostrava um grande abaixamento do total com in-
versio do cociente albumina-globulina, Procurando
uma etiologia para e:ta nefrose, realizimos uma pro-
va do vermelho do congo que resultou positiva. Por
fim uma biopsia dum ganglio inguinal revelou a
existencia de abundante substancia amiloide.

Entretanto, o doente sofreu um agravamento dos
seus padecimentos. Apareceram sinais de insuficiencia
cardiaca e morreu subitamente quatro méses depois de
ter dado entrada no Servico.

Pémos a hipétese do mixedema ser secundario 4
amiloidose dos vasos da tiroidea ainda que pare-
¢a pouco provavel, visto nio haver altera¢oes mor-
folégicas do parénquima glandular. A coexistencia
de nefrose ¢ amiloidose, tio fregiiente, por exemplo
em casos de mieloma, leva-nos a admitir tambem

aqui a existencia de uma $é causa comum descon-
hecida.

Agradecemos a0 PROF. WOHLWILL a colaboracio ¢ o auxi-
lio que houve por bem prestar-nos

REsumMo

A amiloidose generalisada atipica ou paramiloi-
dose, distingue-se da forma tipica por atingir orgios
¢ sistemas que esta em regra poupa, por respeitar o
ba¢d, os rins e o figado, por nio ter etiologia conhe-
cida e ainda, histdlogicamente, pela forma nodular
das infiltrages, pela irregularidade das reaccdes co-
radas e pela freqiiencia com que se vém processos de
reabsorcao,

Dio-se conta da existencia de, pelo menos 41 ca-
s0s desta afeccdo na literattura. O estudo da biblio-
grafia mostra ndo se poder atribuir aos pontos de
LUBARSCH mais do que um valor de sintese tedrica,
tao freqiientes sio os casos de transi¢do com a forma
tipica,

Citam-se as teorias patogénicas de LETTERER,
STOEBER, VOLLAND. Descrevem-se os principais qua-
dros clinicos que a doen¢i pode apresentar, A macro-
glossia amiloide ¢ o sintoma de maior valor diagnds-
tico. A degenerescéncia amiloide primaria do coragio
deve entrar no diagnéstico diferencial do miodegene-
ratio-cordis,

CAso CLINICO. — Dois anos de doengi, sintomas
de mixedema, de nefrose e por fim de asistolia, Enor-
me lingua amiloide. A biopsia de um ganglio in-
guinal revela substancia amiloide, A autopsia ¢ ©
exame histologico mostram amiloidose atipica do
miocardio, da lingua, dos ganglios inguinais e das
Aarterias de médio calibre (tiroidea) . Nefrose,
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15 sepliembra 19{3

Atribui-se a nefrose ¢ a amiloidose a uma mesm;
cause desconhecida. Poé-se a hipétese do mixedem,
ser secundario 4 amiloidose dos vasos da tiroide;
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ZUSAMMENFASSUNG

Die atypische, generalisierte Amyloidose oder Pa-
ramyloidose unterscheidet sich von der typischen
Form dadurch, dass sie Organe und Systeme an-
greift, die im Allgemeinen von dieser unberiihrt
bleiben. Milz, Nieren und Leber werden nicht ges-
chadigt. Ihre Athiologie ist unbekannt. Man er-
kennt sie an der knétchenférmigen Infiltration, an
der Unregelmissigkeit der Farbreaktionen und an
der Haufigkeit der auftretenden Absorptionspro-
Zzesse,

Man teilt mit, dass bis jetzt in der Literatur we-
nigstens 41 Fille publiziert worden sind. Das Stu-
dium des Schriftwesen zeigt, dass fiir diese Affektion
die Lubarschen Gesichtspunkte, die nur eine theore-
tische Synthese darstellen, nicht in Frage kommen,
weil Uberginge zur typischen Form iusserst hiu-
fig vorkommen.

Man zitiert die pathogenetischen Theorien von
LATTERER, STOEBER und VOLLAND, Es werden
die hiufigsten Symptome beschrieben. Die Macro-
glossia ist das diagnostisch wichtigste Zeichen, Die
primire Amyloidose des Herzens muss bei der Dif-
ferentialdiagnose der myodegeneratio cordis beriic-
ksichtigt werden. Man beschriebt einen Krankheit-
sfall mit Myxédem und Nekrose, der zwei Jahre
dauerte; schliesslich kam es zur Asystole. Es bes-
tand auch eine Amyloidzunge. Die Biopsie der Leis-
tendriise ergab amyloide Substanz, Die Sektion und
histologische Untersuchung zeigten atypische Amy-
loidose des Herzmuskels, der Zunge, der Leisten-
driisen und der mittelgrossen Arterien (Schilddrii-
se), sowie Nephrose. A

Die Nephrose und Amyloidose werden auf ein
und dieselbe unbekannte Utsache zuriickgefiihrt.
Man stellt die Hypothese auf, dass das Myx&dem
von die Amyloidose der Schilddriisengefisse sekun-
dir ist.
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RESUME

[ 'amiloidose généralisée atipique ou paramyloi-

dose se distingue de la forme typique par le fait
d’affecter des organes et des systemes que la dernier
respecte en général, et parce quelle n'affecte pas la
rate, les reins et le foie, pour ne pas avoir d'éthiolo-
gie connue, et en outre, histologiquement, par _la'
forme nodulaire des infiltrations, par l'irrégularite
des réactions colorées et par la fréquence qu'on ob-
serve des processus de réabsorption.

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

On cite les théories pathogéniques de LETTERER,
STOEBER et VOLLAND. On décrit les principaux ca-
dres cliniques que peut présenter la maladie. La ma-
croglosie amyloide est le symptéme de plus de va-
leur diagnostique. La dégénération amyloide 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 nécrose et
enfin d’asistolie, présentant une langue amyloide
énorme. La biopsie d'un ganglion inguinal révele des
substances amyloides. L'autopsie et 1'examen histo-
logique montrent une amyloidose athypique du myo-
carde, de la langue, des ganglions inguinaux des
artéres de calibre moyen (thyroides), et néphrose.

On attribue la néphrose et I'amyloidose a une
méme cause inconnue. On établit ['hypotheése que
le mixoedéme soit secondaire a I'amyloidose des va-
ses de la glande thyroide.

LA INFILTRACION ANESTESICA DEL SIM-

PATICO LUMBAR EN EL TRATAMIENTO

DE LAS ULCERAS TORPIDAS DEL MIEM-
BRO INFERIOR

V. SALLERAS LLINARES

Catedra de Patologia Quirtirgica II de 1a Facultad de Medicina
de Barcelona. PROF. DR. P. PIULACHS

Hemos recogido una serie de 25 casos de tulceras
torpidas de las piernas, de etiologia distinta, que han
sido tratadas por la abolicién temporal del simpa-
tico lumbar mediante el bloqueo anestésico catena-
rio. La mayor parte de nuestros enfermos habian sido
tratados anteriormente con todo el arsenal de tépicos
locales; aceite de higado de bacalao, bilsamo del
Perti, foliculina, violeta de genciana, etc., y nosotrGs
mismos habiamos ensayado el dcido nicotinico en
aplicacién in situ sin mas resultado que uga mejoria
transitoria. En otros enfermos la terapéutica fué di-

rigida al simpatico vgscular, pero no por ello los
tados fueron mejores,
resfl[l)lea:lmserdo con su jetiologia nuestros 25 ‘enlfermotf
han podido ser clasificados en los grupos siguientes.
1.° Ulceras postraumaticas: Por quemadura, por
contusién, por arma de fuego.
2.° Ulceras postinfecciosas.
3.° Ulceras varicosas.
4.° Ulceras postflebiticas.
5.° Ulceras de mufion.

TECNICA. — Muchas son las técnicas que se han
descrito para la infiltracion del simpéatico lumbar,
pero en realidad todas derivan de la de K.»:\PPIS_ que
en 1914 la practicé por primera vez; casi todas las
demas. L.ERICHE y FONTAINE, GOUDE, TOSATTL.
LABAT, sélo se diferencian de la de KAPPIS ¢n la
distancia de la apofisis espinosa al punto en que s¢
hace la puncién. LUNDY, sin embargo, propone pun-
cionar perpendicularmente a la apofisis transversa
angulando la aguja lo suficiente para pasar por en-
cima o por debajo de dicha apdfisis, y después de
penetrar unos 3-4 centimetros mas, hace la mflltra-
cién. RACINE por su parte determina la bisectriz del
ingulo que forman la linea bisiliaca posterior ylla
vertical que pasa por la espina iliaca pdsterosuperior
v a 3 centimetros de esta dltima y sobre la citada bi-
sectriz marca el punto de puncién.

Por nuestra parte utilizamos en reglas generales
la técnica descrita por KAPPIS, pero modificando el
sitio de puncién segiin rean las caracteristicas ana-
témicas del enfermo.

Para la puncién empleamos agujas de 12 centi-
metros de largo y de un calibre que no sobrepase el
milimetro de didmetro; no siempre hacemos previa-
mente anestesia local del punto de inyeccién y del
trayecto a seguir por la aguja, por resultar en general
la inyeccién facilmente tolerable.

Inyectamos siempre una solucién de novocaina al
1 por 100 y la cantidad varia de 10 a 20 ¢. c.; no
hemos utilizado nunca las soluciones oleosas preco-
nizadas por DANZELOT en 1938 para la infiltracién
del ganglio estrellado por no juzgarlo necesario, ni
las infiltraciones con alcohol o con la solucién de
PAVONE (alcohol de 60°, estovaina, acido 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 infiltracidén
con procaina al 2 por 100: en ninguno de nuestros
casos se ha presentado afortunadamente esta compli-
cacién desagradable. En realidad puede afirmarse que
si se tiene la precaucién de antes de inyectar cons-
tatar que la aguja no ha penetrado en un vaso o en
espacio intradural (aspiracion en la jeringa de san-
gre o liquido cefalorraguideo), el procedimiento estd
practicamente exento de peligros.

La infiltracién puede repetirse impunemente y ob-
tener con ello una accién parecida a la alcoholizacién,
por 19 que a duracion del efecto vasomotor se refiere,
sin ninguno de sus inconvenientes. En principio in-
ﬂltraba:_nos’;l nuestros enfermos a intervalos de cua-
ll.'ro a seis duf: a_clu’.llmentc repetimos la inyeccién a
os 2, 3, 4, 5, 6 dias de la precedente, o sea un to-
tal de seis bloqueos en el espacio de tres semanas; en
general basta con éstas para conseguir la curacién,




