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Resumo Os autores relatam o caso de um paciente do sexo masculino, de 40 anos de idade, portador de anemia
falciforme, que desenvolveu a forma intratoracica de hematopoiese extramedular, apresentando les6es ex-
pansivas com densidade de partes moles, localizadas posteriormente, nas goteiras paravertebrais, na radio-
logia convencional. A tomografia computadorizada do térax demonstrou massas bem delimitadas, de con-
tornos lobulados, com densidade heterogénea a custa de areas de tecido gorduroso e de densidade de partes
moles, localizadas no terco inferior das goteiras paravertebrais. Os pulmoées tinham coeficientes de ate-
nuacao preservados. A tomografia computadorizada de abdome revelou importante aumento da densidade
e do volume do figado, atribuidos a hemossiderose, e bacgo atréfico e calcificado devido a infartos esplénicos
de repeticao.

Unitermos: Hematopoiese extramedular intratoracica. Tomografia computadorizada. Anemia falciforme. Me-
diastino  posterior.

Abstract Intrathoracic extramedullary hematopoiesis — a case report.

The authors report a case of a 40-year-old male patient with sickle cell disease who presented with intra-
thoracic extramedullary hematopoiesis and paravertebral expansive lesions that appeared as soft tissue density
masses on conventional x-ray films. A computed tomography of the chest demonstrated soft tissue density
masses in the lower third of the paravertebral spaces. These masses presented well-defined limits, lobulated
edges and were heterogeneous due to areas of interposed adipose and soft density tissues. The lung
parenchyma had no abnormalities. Computed tomography of the abdomen revealed diffuse hiperdensity and
enlargement of the liver that was attributed to hemosiderosis, and an atrophic and calcified spleen due to
repeated episodes of infarction.

Key words: Intrathoracic extramedullary hematopoiesis. Computed tomography. Sickle cell anemia. Poste-
rior mediastinum.

INTRODUCAO

A hematopoiese extramedular é consi-
derada um mecanismo fisioldgico com-
pensatorio que ocorre quando a medula
Ossea € incapaz de suprir a demanda cor-
poral de células sanguineas®®. Freqlien-
temente, esta associada a hemoglobino-
patias congénitas®? ou a desordens de
substituicdo medular adquiridas®2%9, Em-
bora qual quer 6rgdo possa estar envolvi-
do, o figado e o bago sdo os sitios mais
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comuns®*¢%). O acometimento toracico
€ menos freguiente e geralmente se mani-
festa sob a forma de massas |obuladas,
paravertebrais, com densidade de partes
mol es+268),

O diagndstico de hematopoiese ex-
tramedular intratorécica pode ser feito
com seguranca por intermédio da radio-
logia convencional, tomografia compu-
tadorizada ou ressonancia magnética,
guando os achados radiolégicos estéo
presentes em associacao a esplenomega-
liae ahistériade anemia crénica. A bidp-
sia por agulha deve ser evitada, em fun-
¢30 da alta vascularizagdo deste tecido.
O diagnostico diferencial deve ser feito
com as massas do mediastino posterior.
O tratamento da hematopoiese extrame-
dular é o da doenca de base.

Neste artigo é relatado o caso de um
paciente do sexo masculino, de 40 anos
de idade, natural do Rio de Janeiro, RJ,
portador de anemia falciforme, que de-
senvolveu a forma intratorécica da hema-
topoiese extramedular, iniciando o qua-
dro com febre, tosse e dor torécica.

O paciente realizou radiografias con-
vencionais do térax, que evidenciaram
massas com densidade de partes moles
nas goteiras paravertebrais, bilateralmen-
te. Os achados da tomografia computa-
dorizada do térax confirmaram os encon-
trados na radiologia convencional, enfa-
tizando o aspecto heterogéneo das mas-
sas, com areas de tecido gorduroso de per-
meio a areas com densidade de partes mo-
les. Estes achados foram considerados
compativeis com hematopoiese extra-
medular associada a anemia falciforme e
o paciente foi orientado a realizar acom-
panhamento ambulatorial.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 40 anos
de idade, negro, natural do Rio de Janei-
ro, RJ, em acompanhamento ambulato-
rial no Hospital Universitario Antonio Pe-
dro (HUAP).

O quadro clinico teve inicio ha uma
semana, caracterizado por febre e tosse,
associadas a dor pleuritica e artralgias,
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A

Figura 1. Radiografias do térax em postero-anterior (A) e perfil (B). Opacidades lobuladas, com densidade de partes moles, contornos regulares e
limites parcialmente bem definidos, localizadas em topografia retrocardiaca, na goteira paravertebral, mais bem evidenciadas na incidéncia em per-
fil. Notar também corpos vertebrais com aspecto “em platd”.

que o levaram a procurar atendimento
médico no ambulatério no HUAP. Na
histéria patol 6gica pregressa, relatou co-
lecistectomia por colelitiase ha trés anos,
e anemia falciforme diagnosticada desde
0s dez anos de idade.

Ao exame fisico, 0 paciente estava
emagrecido, lucido, hipocorado, eupnéi-
co e ictérico. As auscultas cardiovascular
e respiratoria foram normais. Abdome
flacido, indolor, com volumosa hepato-
megalia.

Foram realizadas radiografias do t6-
rax, que evidenciaram massas bilaterais
com densidade de partes moles na por-
¢ao inferior das goteiras paravertebrais
(Figura 1). Os corpos vertebrais dorsais
apresentavam-se osteopénicos, com as-
pecto “em platd” (Figura 2).

A tomografia computadorizada do
térax demonstrou massas bem delimita-
das, de contornos lobulados, de densida-
de heterogénea, a custa de areas de teci-
do gorduroso e de densidade de partes
moles, localizadas no terco inferior das
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Figura 2. Tomografia computadorizada da coluna dorsal mostrando trabeculado 6sseo grosseiro

no corpo vertebral.

goteiras paravertebrais (Figura 3). Os
pulmdes apresentavam coeficientes de
atenuacdo normais. A tomografia com-
putadorizada de abdome revelou impor-
tante aumento da densidade e do volume
do figado, atribuidos a hemossiderose, e

baco atréfico e calcificado. Os aspectos
foram considerados compativeis com he-
matopoi ese extramedular na anemia fal-
ciforme.

O paciente encontra-se em acompa-
nhamento ambulatorial.
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Figura 3. Cortes tomogréaficos do torax com janela para mediastino evidenciando a bilateralidade do comprometimento paravertebral. Em C e D ob-
serva-se a heterogeneidade das massas, que apresentam &reas alternadas com densidade de partes moles e de gordura.

DISCUSSAO

A hematopoiese extramedular € um
mecanismo compensatorio fisioldgico,
freqlentemente associado a hemoglobi-
nopatias, como a talassemia, a anemia
falciforme e a esferocitose, ou a desor-
dens de substitui¢o medular adquiridas,
como a leucemia, o linfoma e a mielofi-
brose®258, Qutras doencas que podem
estar relacionadas a hematopoiese extra-
medular intratoracica sdo o hipertireoi-
dismo, o raquitismo, a carcinomatose, a
policitemia vera, a eritroblastose fetal e
a pneumonia, a deficiéncia de vitamina
B12 e folato, e 0 mieloma multiplo®59,
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A hematopoiese extramedular consis-
te de areas microscopicas difusas de teci-
do hematopoiético que podem ser en-
contradas no figado, baco e linfonodos®
469 rins, pleura, intestino*%, Outros si-
tios menos freguientes sdo as esclerdti-
cas®, o espago epidural® e as supra-re-
nais®. Namielofibrose, além doslocaisja
descritos, pode haver o acometimento de
pele, esbfago, coragdo, mama, ovarios,
epididimo, timo, periténio e meninges?.

Na doenga hemolitica ha proliferagdo
exuberante da medula e a hematopoiese
extramedular ocorre muito relacionada
a0s 0ssos regionais, sem focos no figado
e no bago®.

A hematopoiese extramedular pode
se apresentar sob aforma de massa tumo-
ral no térax, abdome, espaco epidural (na
coluna)® ou no retroperitonio®.

O comprometimento do térax na he-
matopoiese extramedular é infreqlien-
te%9 e quando ocorre, geralmente é sob
aforma de massa arredondada, com den-
sidade de partes moles, no mediastino
posterior, podendo se estender de D2 a
D12®, sendo mais freqliente abaixo de
D72568 ysual mente assintomatica, em-
bora a compressdo da medulajatenhasi-
do descrita®?.

Falappa et al.® estudaram quatro ca-
sos de hematopoiese extramedular no
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mediastino posterior, em pacientes com
anemia cronica grave. Em todos os qua-
tro casos a distribuicdo era bilateral, po-
rém assimétrica, sendo em alguns casos
pouco evidente de um lado, podendo ser
erroneamente considerada unilateral. Es-
ses autores acreditam que esta seja uma
distribuicdo caracteristica dessa doenca.
Quando adistribuicéo é extensa em dife-
rentes niveis, hd massas menores cranial-
mente e maiores caudalmente®.

A hematopoiese extramedular me-
diastinal tem localizagdo muito proxima
aos corpos vertebrais e esta associada a
um grau de descalcificagcdo, geralmente
com um padrdo peculiar de trabeculado
0sseo (estrias verticais). Essas alteragdes
representam seqiielas de anemia®.

Embora a forma mediastinal seja a
mais comum, Wyatt e Fishman® relata-
ram o caso de uma paciente de 65 anos de
idade com mielofibrose idiopética, que
evoluiu com o acometimento difuso do
parénguima pulmonar (traduzido tomo-
graficamente por infiltrado em “vidro
fosco”) e oclusdo de pequenos vasos
pulmonares. A necrépsia foram encon-
trados elementos hematopoiéticos ima-
turos infiltrando o intersticio pulmonar
(achado compativel com hematopoiese
extramedular envolvendo as paredes al-
veolares), além de agregados de células
hematopoiéticas e trombos plaquetérios
ocluindo os peguenos vasos pulmonares,
provavelmente provenientes de outras
visceras, como o baco®.

Yamato e Fuhrman® descreveram um
caso de hematopoiese extramedular ca-
racterizado por predominio de tecido gor-
duroso nas massas. Martin et al.® acom-
panharam, tomograficamente, a transfor-
magdo da densidade das massas paraver-
tebrais de uma paciente examinada por
eles durante cinco anos. Antes com den-
sidade de partes moles, as massas sofre-
ram transformagao gordurosa apos esple-
nectomia, o que 0s autores atribuiram a
resolucéo da desordem hemolitica e ao
desaparecimento do estimulo que favo-
rece a formag&o de tecido hematopoiéti-
co™. Envolvimento pleural manifestado
por derrame jafoi relatado®.
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Radiograficamente, a hematopoiese
extramedular intratorécica geralmente
inclui multiplas massas paravertebrais,
com densidade de partes moles, na maio-
ria das vezes bilaterais, lobuladas ou ar-
redondadas, com limites bem definidos,
sem calcificagBes ou erosdes (sseas asso-
ciadas®6®).

O diagndstico € apoiado pelo achado
de osteopenia e estriagdo dos corpos ver-
tebrais, além de adelgagcamento das cos-
telas, geralmente proximo a sua extremi-
dade vertebral®®.

Na tomografia computadorizada po-
dem ser observadas massas com densi-
dade de partes moles, em sua maioria ho-
mogéneas, com caracteristicas semelhan-
tes as descritas na radiologia convencio-
nal*-359, que néo realcam apds a admi-
nistracdo do meio de contraste®. Este
método de imagem é importante para
analisar a estrutura interna das massas,
particularmente quando ricas em gordu-
ra®9®, para avaliar a presenca de outras
massas paracostais e para detectar altera-
¢Oes Gsseas associadas a certas doencas
hematol 6gicas, como atalassemiae aane-
miafalciforme®. Nos casos relacionados
atalassemia, anemia falciforme ou meta-
plasia mieléide, pode ocorrer alarga-
mento das cavidades medulares das cos-
telas®. Wyatt e Fishman® enfatizam que
0 alargamento da extremidade vertebral
dos arcos costais, que corresponde a ex-
pansdo medular, e a elevagéo periosteal
s6 podem ser bem estudados com o auxi-
lio da tomografia computadorizada.

Os aspectos da hematopoiese extra-
medular na ressonancia magnética foram
descritos por Savader et al.® e Fielding
et al.®. As imagens ponderadas em T1
demonstram claramente a extensdo da
hematopoiese extramedular e suarelagdo
com as estruturas anatdbmicas normais em
multiplos planos. As massas descritas
apresentaram halo de alto sinal em Tl e
T2, o que foi atribuido, pelos autores, a
tecido gorduroso, que pode fazer parte da
composicdo da hematopoiese extrame-
dular®®. A area central de sinal baixo em
T1 apresentou intensidade de sinal ain-
damenor em T2, o que pode ser justifica-

do pela ata atividade reticuloendotelial
no interior desses sitios de hematopoie-
se extramedular®.

O diagnéstico de hematopoiese ex-
tramedular intratorécica pode ser feito
com seguranca de forma ndo-invasiva
quando os achados radiologicos estdo
presentes associados a esplenomegalia e
ahistoria de anemia cronica®®. A bidpsia
por agulha deve ser evitada, em funcéo
da alta vascul arizag&o deste tipo de mas-
sa, podendo ser perigosa®.

O diagndstico diferencial deve ser es-
tabelecido com as massas do mediastino
posterior e inclui tumores neurogénicos,
linfoma, abscesso paravertebral, cistos
extrapleurais, meningocele lateral, neo-
plasias malignas primarias e metastéti-
cas®® e hiperplasia dos linfonodos me-
diastinais®.

O tratamento é o0 da doenga de base®.
O tecido hematopoiético ndo deve ser re-
movido, exceto no caso de haver com-
pressdo medular, ja que ele € um meca-
nismo compensatério para a manutengao
de uma formag&o eritrocitéria suficiente
a demanda corporal ®,
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