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RESUMO

A amiloidose mamdria pode ser primdria ou parte de uma doenga sistémica. O tumor amildide
primdrio representa 12,8% dos casos de amiloidose, sendo que a amiloidose primdria da mama
corresponde a 0,5% dos casos de amiloidose, representando entidade extremamente rara. Pode
apresentar-se COmo uma massa mamadria, ser assintomadtico sob a forma de assimetria ou micro-
calcificagdes. Pode mimetizar lesao maligna e em alguns encontra-se associada a um carcinoma
concomitante. O tratamento da amiloidose primdria da mama ¢é a remogio cirtrgica da drea
suspeita, fato que encontra-se associado a boa evolu¢do. Descreve-se um caso de amiloidose ma-
mdria primaria, discutindo-se os multiplos fatores relacionados ao seu diagnéstico, diagndstico
diferencial, tratamento e seguimento.

ABSTRACT

Breast amyloidosis can be primary or part of a systemic disease. The primary tumor amyloid represents
12.8% of the cases of amyloidosis, and the primary breast amyloidosis corresponds to 0.5% of the
cases of amyloidosis, representing a very rare entity. It may present as a breast mass or asymptomatic
in the form of asymmetry or microcalcifications. It can also mimicking malignancy and in some cases
it is associated with a concomitant carcinoma. The treatment of primary amyloidosis of the breast is
the surgical removal of the suspected area, a fact that is associated with good outcome. We describe a
case of primary breast amyloidosis, discussing the multiple factors related to the diagnosis, differential
diagnosis, management and follow up.
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Introducao

Amiloidose define um grupo heterogéneo de doencas caracte-
rizado por depésito extracelular de material proteindceo (ami-
16ide), apresentando caracteristicas bem definidas a microscopia,
como aparéncia résea homogénea em coloragdes tradicionais,
birrefringéncia verde na coloragio vermelho Congo a luz pola-
rizada, estrutura fibrilar nio ramificada, conformagio laminar
paralela, além de alta insolubilidade'.

Esta pode ser localizada ou sistémica. Na forma localizada, os
depdsitos de amildide sdo restritos a um drgao e sua produgio ocorre
localmente. Na forma sistémica, ocorre depésito da substinciaamildide
em diversos drgaos e sistemas, muitas vezes, distante do seu local de
produgio, apresentando curso irreversivel e progressivo da amiloidose'.

A amiloidose localizada na mama é uma condigio rara e pode
se apresentar como um aspecto clinico e radioldgico semelhante
a0 carcinoma mamdrio, podendo clinicamente apresentar-se
como uma massa palpédvel, ou radiologicamente, & mamografia

Figura 1. Achados radioldgicos: (A e B) Mamografia, (C) compressao localizada, (D) ultrassonografia mamaria, (E) controle radiologico apds ressecgao estereotxica
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sob a forma de nédulo, assimetria focal ou difusa, com ou sem
calcificagoes®. Esta também pode encontrar-se associada a um
carcinoma mamdrio’ ou ter aparecimento apds o tratamento
do mesmo®.

O objetivo do presente estudo ¢ avaliar a amiloidose primdria
mamdria como um diagnéstico diferencial de lesio maméria
radiologicamente suspeita para malignidade, avaliando seus
aspectos imagenoldgicos, exames adicionais ao diagndstico, tra-
tamento e seguimento.

Relato de caso

Paciente, sexo feminino, 53 anos, assintomdtica, sem histdria
familar de amiloidose, diagnosticada em rastreamento mamo-
gréfico por apresentar lesio nodular associada & microcalcifi-
cagbes em trajeto ductal na unido dos quadrantes laterais da
mama esquerda, BI-RADS 5 (Figura 1). Exame fisico, mamas
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e axilas sem lesoes palpdveis. Submetida a bidpsia percutinea
guiada por mamografia, o anatomopatoldgico (AP) foi compa-
tivel com amiloidose mamdria, positivo ao vermelho congo na
luz polarizada (refringente “verde mag¢a”) (Figura 2).
Ultrassonografia complementar observou imagem alongada,
ligeiramente hipoecogénica, regular, associado a pontos hipere-
cogénicos, de 2,2 por 0,8 cm, compativeis com a drea de micro-
calcificagoes A mamografia (Figura 1D). Ressonincia das mamas
evidenciou pequena imagem nodular irregular, com captagio
tardia apds a injecio endovenosa de contraste paramagnético,
medindo 1,4x1,2 cm, na unifo dos quadrantes laterais da mama
esquerda, em correspondéncia ao achado mamogréfico (Figura 3).
Em razio de correlagio anatomo-radioldgica discordante,
procedeu-se bipsia excisional guiada por fio (Figura 1E), cujo
anatomopatoldgico foi também de amiloidose na mama com
microcalcificagbes associadas. Procedeu-se avaliacao frente a
possibilidade de doenga sistémica. Clearence de creatinina, pro-
teintria de 24 horas, eletroforese de proteinas séricas e urindrias,
imunofixagio de proteinas séricas e urindrias, beta 2 microglobu-
lina, proteina Bence Jones e dosagem de imunglobluinas (IGG,

IGA, IGM) estavam inalterados. Mielografia observou medula
6ssea normocelular para a idade e normomaturativa para as
trés séries hematopoiéticas. Ecocardiograma e cintilografia do
miocdrdio/perfusio se mostram normais. Tomografia tordcica
se mostrou normal. Tomografia de abdémen visualizou nédulo
hepdtico no segmento V hipervascularizado, onde bidpsia guiada
por ultrassom, mostrou ser esteato-hepatite. Neste contexto,
foi considerada como doenga localizada da mama. A paciente
se mantém em seguimento, e, 20s 24 meses, N30 mMostra NOvVos
sinais da doenca.

Discussao

Identificada em 1854, a amiloidose é uma doenca de depdsito
de um tipo de proteinas extracelulares, a proteina amildide.
Resulta de uma sequéncia de alteragdes no desdobramento de
proteinas, que induz o depésito de fibrinas amildides insoluveis,
principalmente nos espagos extracelulares de érgaos e tecidos.
As fibrinas amil6ides podem depositar-se localmente ou acometer
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Figura 2. Anatomia patoldgica: Material hialino denso e amorfo (amildide) e area de microcalcificagéo (A) HE, 100x (B) HE 400x; (C) Vermelho congo, (D) Vermelho congo na
luz polarizada, 200x, material refringente “verde maga”
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praticamente todos os sistemas organicos do corpo, podendo cur-
sar sem consequéncia clinica aparente ou encontra-se associado
a alteracoes fisiopatoldgicas graves, onde os sintomas refletem
os principais 6rgaos envolvidos.

Os dep6sitos amildides na mama podem ser provenientes
de um envolvimento sistémico, na forma de doenga 6rgao limi-
tada secunddria (tumor amil6ide secunddrio) a certas neoplasias
(neoplasias plasmocitdrias ou nao-plasmocitdrias, ou processo
infecioso/inflamatdrio reacional), ou doenca com localizagao
Ginica em um sitio/drgao (tumor amildide primdrio)’.

No diagnéstico diferencial da amiloidose sistémica prim4-
ria, deve-se descartar doengas como a Gamopatia Monoclonal
de Significado Indeterminado (GMSI), Mieloma Mdltiplo e
Macroglobulinemia de Waldenstrom, pela concentragio sérica
de proteina monoclonal e de células linfoplasmdticas na medula
4ssea, além das diferencas nas manifestacoes clinicas"®. Faz-se
necessdria a avaliacdo sistemdtica visando diagndstico da exten-
s40 da lesao, a qual deve ser realizada através da avaliagio hema-
toldgica, avaliagdo da funcionalidade do coragio, rim e figado,
eletroforese de proteinas, biépsia de medula dssea e avaliagao
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radioldgica tordcica’, fato este realizado no presente caso, onde
observou-se a auséncia de lesdes em outros locais.

Em pacientes com doenga sistémica, o tratamento visa ame-
nizar os sintomas da doenca; dar suporte 4 eventual insuficiéncia
do 6rgao acometido; tratar as condi¢des clinicas associadas, como
os processos inflamatdrios, evitando a formacao de precursores da
fibrila amil6ide; e tentar remover os depdsitos amildides j existen-
tes. As principais drogas utilizadas no tratamento da amiloidose sao
o melfalam, o dimetilsulféxido (DMSO), a colchicina e os corti-
costerdides. O progndstico e o curso ¢ muito varidvel, devendo-se
levar em conta a forma, 6rgaos afetados e resposta terapéutica'.

Na mama a amiloidose pode ser parte de uma doenga sisté-
mica®'! ou primdria'?. A presenca de depdsitos amildides pode
ser unilateral ou bilateral; podendo estar associado a presenca
de massa mamdria'!, peau d orange, ou assintomdtica, detectada
devido a alteragdes radioldgicas’.

O tumor amiléide primdrio representa 12,8% dos casos de
amiloidose, sendo que a forma amiloidose primdria da mama
corresponde a 0,5% do total (3,6% da forma primdria)®, cons-
tituindo assim entidade extremamente rara, primeiramente

Figura 3. Ressonancia Nuclear Magnética: (A) Imagem T1; (B) T2 com supressao de gordura precoce, (C) T1 dindmico com supressao de gordura e subtragao de imagem, fase
precoce; (D) T1 com supresséo de gordura tardio. Seta exibindo a area de amiloidose primaria mamaria
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descrita em 1973", geralmente encontrada em mulheres com
idade entre 35 e 75 anos®, sendo frequentemente descrito sob a
forma de relato de caso.

O aspecto mamogréfico do envolvimento amiléide é varis-
vel, apresentando microcalcificagbes, massa tumoral ou a com-
binagao de ambos, mimetizando lesio maligna ¢ em alguns

com carcinoma concomitante®®!4

, podendo ser observado lesao
concomitante em 2,3% dos casos’. Hd a descricio de um caso
de paciente submetida a mastectomia e linfadenectomia, onde
0 anatomopatolégico mostrou amiloidose”; um caso onde um
nédulo mamdrio encontrava-se associado a miltiplos nédulos
pulmonares'®, ¢ um caso de amiloidose com aparecimento em
mama previamente submetida a quadrantectomia e radiotera-
pia®. Assim, a avaliagao patoldgica de uma lesao suspeita deve ser
sistemdtica, e na auséncia de correlacio clinico-radioldgica a res-
secgdo de toda a lesdo deve ser realizada, como no presente caso.

Visto a raridade da amiloidose mamdria primdria, hd poucos
achados radiolégicos descritos na literatura. Em paciente com
doencga sistémica, observou-se a presenca de multiplos nédulos
mamadrios a ultrassonograﬁa, caracterizados a ressonincia mag-
nética, sob a forma de presenca de padrio reticular no tecido
mamadrio, associado a vdrios nédulos de sinal intermedidrio em
T2 e baixo em T1Y. Na amilodose mamdria primdria, observou-se &
ressonincia magnética, a presenca de lesdes tubulares que demons-
tram com baixo sinal em T1 e alto sinal em T2, com algum realce
tardio periférico fraco®", fato que corrobora com os achados no
presente caso. H4 também a descri¢o de um tumor mamdrio sin-
cronico, identificado apenas pela ressonincia magnética.

O principal tratamento para a amiloidose priméria da mama
éaremogo cirtirgica da drea suspeita, na maioria das vezes rea-
lizada com cirurgia conservadora, sem necessidade de investiga-
¢do linfonodal®. O manejo consiste em exame fisico periddico
e mamografia?, bem como avaliagio sistemdtica frente ao com-
ponente sistémico, como realizado no presente caso. Na forma
amiloidose localizada primdria mamdria, a evolugio ¢ geralmente

>, observando-se apenas um relato de caso, onde a

favordve
paciente apresentava amiloidose mamdria bilateral, sob a forma
de nddulos, e que evoluiu para a forma sistémica apds um ano
do diagnéstico®, fato que sugere-se que estas pacientes tenham

acompanhamento concomitante um Onco-hematologista.

Conclusao

A amiloidose mamdria ¢ uma entidade rara, devendo ser consi-
derada no como diagndstico de lesdes suspeitas na mamografia.
A conduta para confirmagio diagndstica deve ser sempre por
andlise histolégica de toda a lesdo. Ao diagnéstico deve-se des-
cartar o possivel cardter sistémico e lesdes érgao-alvo associa-
das. Na amiloidiose primdria da mama, a ressec¢io completa
da lesdo encontra-se associado a evolugio favordvel.
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