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RESUMO

A febre (sindrome) familiar dos cdes Shar-peis
Chineses é uma doenca hereditaria autossdmica recessiva.
Este trabalho descreve um caso de amiloidose generalizada
em um cdo Shar-pei Chinés, fémea, de trés anos de idade,
cujo quadro clinico-patologico é consistente com o da febre
familiar dos cées Shar-peis chineses. Esse animal tinha uma
histéria clinica de edema bilateral recidivante na regido do
jarrete que vinha sendo observado desde os sete meses de
idade. Trés dias antes da morte, esse cdo apresentou anorexia,
apatia, vomito e diarréia. A necropsia, ambos os rins estavam
firmes, palidos e possuiam a superficie capsular irregular.
Histologicamente foram observados depdsitos de amildide
nos rins, no pancreas, na tiredide e no bago. Esse amiloide
perdeu sua afinidade para o vermelho Congo, quando
utilizado o permanganato de potassio. Esse achado é
consistente com amiloidose do tipo AA.

Palavras-chave: amiloidose, febre familiar do Shar-pei
Chinés, uremia, doenca renal.

ABSTRACT

Chinese Shar-pei familial fever is a breed-
associated hereditary autosomal recessive disease of Chinese

Shar-pei dogs. A case of generalized amyloidosis in a 3-
year-old female Chinese Shar-pei dog with a tentative
diagnosis of familial Chinese Shar-pei fever is described.
This animal had a clinical history of episodic bilateral swelling
of the tarsal joints since 7-month-old. Vomiting, diarrhea,
anorexia and lethargy were observed 3 days prior to death.
At necropsy, both kidneys were firm, whitish and had an
irregular capsular surface. Microscopically, amyloid deposits
were observed in the kidneys, pancreas, thyroid glands and
spleen. Amyloid deposits lost their affinity for Congo red
after treatment with potassium permanganate indicating AA-
type amyloidosis.

Key words: amyloidosis, Chinese Pei familial fever, uremia,
renal disease.

Em seres humanos e animais, existem
formas familiares ou hereditarias de amiloidose. Essas
enfermidades sdo geneticamente determinadas e
podem ser autossdmicas dominantes ou recessivas.
Em cdes e gatos, formas familiares de amiloidose tém
sido descritas. Uma predisposicao hereditaria para
amiloidose tem sido observada em gatos Abissinios
(DIBARTOLAZ et al., 1986) e cdes Shar-peis Chineses
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(SPC) (DIBARTOLA et al., 1990, MAY et al., 1992,
RIVASetal., 1992, RIVASetal., 1993, LOEVEN, 1994,
TELLIER, 2001). Casos esporadicos de amiloidose
afetando familias ou individuos aparentados tém sido
observados em cdes das racas Beagle (BOWLES &
MOSIER, 1992), Grey Collie (DIGIACOMOeetal., 1983)
e English Foxhound (MASON & DAY, 1996) e também
em gatos Siameses (VAN DER LINDE-SIPMAN etal.,
1997).

A febre familiar dos cdes Shar-peis Chineses
(FFS) tem muitas caracteristicas em comum com a Febre
Familiar do Mediterrdneo (FMF) que afeta seres
humanos. Essa sindrome em SPC também é conhecida
como amiloidose renal familiar dos SPC, febre
recorrente (recidivante) de origem desconhecida
(RFUO) (RIVAS et al., 1992), sindrome do inchago do
jarrete (articulacdo dos 0ssos do tarso), febre do jarrete,
febre do Shar-pei (TELLIER, 2001) e sindrome da febre
dos SPC (MAY etal., 1992). No Brasil, essa doenca é
conhecida como febre dos Shar-peis entre os criadores
dessa raca.

O aumento crescente de criacOes de Shar-
peis Chineses no Brasil e a progressiva difusdo da
raca no territério nacional torna necessaria a divulgacao
no meio veterinario da febre do Shar-pei Chinés,
doenca hereditaria grave que pode levar os cées a
morte quando adultos. O objetivo deste trabalho é
descrever a historia e os aspectos clinicos e
patoldgicos de um céo Shar-pei Chinés com suspeita
de desenvolver essa sindrome e divulgar informacGes
sobre esta enfermidade no meio veterinario.

Os dados relativos ao animal e a histéria
clinica foram obtidos através de consulta ao
proprietario e veterinario responsavel. Tratava-se de
um cdo, fémea, Shar-pei Chinés, de trés anos de idade.
Ao0s quatro meses e meio, esse animal desenvolveu
lesBes cuténeas eritematosas e ndo-pruriginosas. Aos
seis meses, as lesbes de pele consistiam em eritema e
alopecia afetando inicialmente a regido ventral e se
expandindo para o resto do corpo com exce¢do da
face. O prurido era leve ou ausente. Esse animal foi
tratado com anti-inflamatérios ndo-esteroidais,
corticdides, antibidticos e acaricidas de uso
dermatolégico. Entretanto, ndo houve melhora das
lesdes cutaneas. Bidpsias de pele e outros testes
laboratoriais complementares ndo foram realizados de
modo que o diagndstico etiologico da dermatose nao
foi estabelecido. A partir dos sete meses de idade, o
canino comecou a apresentar edema recidivante nos
membros posteriores, afetando as articulagfes do
jarrete. Aos trés anos de idade, o animal apresentou
vOmito, diarréia, anorexia, apatia, dispnéia e dificuldade
de locomogdo. Esses sinais clinicos foram observados

durante trés dias e, apds esse curto periodo, o cdo
morreu e foi necropsiado.

Fragmentos de diversos 6rgdos incluindo
os rins, figado, baco, pancreas e tiredides foram
colhidos a necropsia e fixados em formol tamponado a
10%. Um fragmento do rim direito fixado em formol foi
embebido em solugdo a base de lugol por
aproximadamente 5 minutos e em seguida mergulhado
em &cido sulfarico a 10% por cerca de 3 minutos. Os
tecidos colhidos a necropsia foram processados
rotineiramente para exame histoldgico, incluidos em
parafina, cortados a 5mm e corados pela Hematoxilina
& Eosina (H-E) e impregnacdo pela prata de Gomori.
Adicionalmente, cortes histolégicos de rim e de bago
foram corados pelo Vermelho Congo. O método do
permanganato de potassio para diferenciacdo entre
amildide do tipo AA [associado a amildide, derivada
da proteina SAA (proteina associada a amildide sérico)
produzida pelo figado] e amil6ide do tipo AL [amildide
de cadeia leve, derivada das cadeias leves de
imunoglobulinas (produzidas pelos plasmécitos)] foi
utilizado em cortes histologicos de rim e baco que
posteriormente também foram corados com Vermelho
Congo.

A necropsia, foram observadas lesdes
macroscopicas tipicas de um quadro de insuficiéncia
renal cronica. Ambos os rins estavam diminuidos de
tamanho. O rim esquerdo tinha tamanho menor que o
rim direito (dois ter¢os do rim direito). Os rins estavam
mais firmes, palidos e possuiam superficie capsular
irregular. Na superficie capsular e de corte do rim
esquerdo, havia varios cistos de até 3mm de didmetro.
A superficie de corte de ambos os rins era brancacenta,
firme e com multiplos pontos transldcidos de 1mm no
cortex. Quando um fragmento de rim foi colocado em
solugdo de lugol, observou-se que os diminutos
pontos na regido cortical dos rins ficaram marrons.
Estrias localizadas na regido medular assumiram
coloragéo semelhante. Esses pontos e estrias
tornaram-se purpuras quando o fragmento do rim foi
mergulhado em acido sulfirico (Figura 1). Essa reagao
indicou a deposicao de amildide nessas estruturas do
parénquima renal. Lesdes extra-renais de uremia
incluiam ulcerac@es na face ventral da lingua e vérias
erosOes de até 0,5cm de diametro na regido fundica do
estdmago.

Histologicamente, observaram-se, em
ambos os rins, depositos de substancia fracamente
eosinofilica e homogénea ou levemente fibrilar no tufo
glomerular, principalmente no rim esquerdo. Esse
material extra-celular também era observado em
algumas areas do intersticio da regido medular e em
menor quantidade no cortex. Na luz dos tdbulos renais,
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Figura 1 — Suspeita de febre familiar dos cdes Shar-peis Chineses. Superficie de corte do rim fixado em formol e corado com iodo e
4cido sulfarico. O tratamento da amostra de tecido com essa solucdo evidenciou multiplos pontos escuros de 1mm de
diametro no cortex do rim que correspondem aos depoésitos de amiléide nos glomérulos renais.

havia quantidade moderada de cilindros eosinofilicos
e hialinos (proteinose tubular). Observaram-se também
fibrose intersticial leve e infiltrado linfoplasmocitario
multifocal, leve, principalmente no cértex renal.
Material extracelular semelhante aquele observado no
rim também estava presente no intersticio do pancreas
e da tiredide e nas arteriolas do baco. Nos cortes
corados com Vermelho Congo, o material extracelular
observado em diferentes drgaos e tecidos tornou-se
verde birrefringente ao microscopio de luz polarizada.
Os depdsitos de amiléide foram sensiveis ao tratamento
com o permanganato de potassio, indicando tratar-se
de amildide do tipo AA. Na coloracdo da prata de
Gomori ndo foi observado espessamento das
membranas basais glomerulares.

Neste caso, o diagndstico de amiloidose AA
generalizada de carater familiar que afeta cdes SPC foi

baseado no histérico, achados clinicos e patolégicos
(macrocroscopicas, microscopicos e histoquimicos).
A lesdo priméria era de amiloidose renal que causou
insuficiéncia renal e uremia. Sinais indicativos de
uremia incluiam o quadro clinico observado alguns
dias antes da morte e as Ulceras bilaterais simétricas
na lingua e as erosdes no estdmago observadas a
necropsia. Os dados epidemiologicos e clinicos
observados neste caso sdo semelhantes aos descritos
em casos da febre familiar dos cdes Shar-peis Chineses
(DIBARTOLA, 1995, MAY etal., 1992, RIVAS et al.,
1993). A FFS é uma doenga hereditaria autossdémica
recessiva. Entretanto, ainda ndo foi definido se essa é
uma doenca autossdmica recessiva poligénica ou
associada a um unico gene (RIVAS et al., 1993). A
patogenia dessa enfermidade ainda néo esta totalmente
esclarecida (RIVAS etal., 1992).
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Neste relato, o cdo apresentou inicialmente
sinais clinicos consistentes com a febre recorrente
(recidivante) de origem desconhecida (RFUQ) e
posteriormente manifestaces compativeis com a
amiloidose renal (RA). Deve ser ressaltado que nem
sempre os episadios de febre recorrente e aamiloidose
sisttmica ocorrem no mesmo cdo. Sinais de RFUO
geralmente sdo observados quando o0s animais séo
jovens (RIVAS et al., 1993). Neste caso, 0s edemas
sobre as articulacBes do tarso comegaram a ser
observados a partir dos sete meses de idade mas os
sinais clinicos de insuficiéncia renal, devido a
amiloidose renal, ocorreram somente aos trés anos de
idade. Quando RFUO e RA ocorrem em um mesmo
cdo, geralmente uma média de dois anos transcorre
entre as manifestacdes clinicas de RFUO e o inicio da
doenca renal clinicamente evidente. Amaioria dos SPC
afetados que desenvolvem sinais clinicos de RFUO
geralmente manifestam esses sinais antes de completar
2 anos de idade (RIVAS etal., 1993).

Os depositos renais de amildide nos SPC
afetados por esta doenca diferem daqueles observados
na amiloidose renal secundaria, de carater ndo-familiar,
observada nas demais racgas caninas. Nos SPC, o
acimulo de amil6ide é observado ndo apenas nos
glomérulos, mas principalmente no intersticio da regido
medular, enquanto, nas demais ragas de cées, 0s
depdsitos sdo predominantemente glomerulares
(DIBARTOLA et al., 1989). Nesse caso, bidpsias do
cortex renal podem resultar em diagndsticos falso
negativo, uma vez que os depositos podem ocorrer
somente na medula renal em alguns animais doentes.

Neste caso, a causa especifica da doenca
de pele intercorrente néo foi definida. Em um caso da
febre familiar dos SPC, também foi observada dermatite
e otite externa de etiologia ndo determinada (TELLIER,
2001). Recentemente, uma nova condigdo caracterizada
por dermatopatia aguda associada a febre e apatia,
edema subcutaneo generalizado e dor nas articula¢fes
foi observada em cdes SPC entre 2 e 4 meses de idade.
Essa condicdo lembra em alguns aspectos a FFS.
Entretanto, uma relacéo direta entre a amiloidose dos
SPC e esta vasculopatia recém-descrita ainda ndo foi
comprovada (MALIK et al., 2002). Infelizmente, a
discussdo sobre a causa da lesdo de pele no presente
relato e sua associacdo com o quadro geral da FFS é
limitada devido a escassez de dados a esse respeito.

O tratamento para essa enfermidade
pode ser sintomatico, quando o cdo apresenta sinais
clinicos de insuficiéncia renal ou hepatica, ou
profilatico para reduzir a deposicéo de amildide e suas
consequiéncias, pois uma vez havendo o deposito de
amildide ndo hd como removeé-lo. Tem sido descrito o

uso de substancias tais como Dimetilsulféxido
(DMSO) e Colchicina como medida profilatica
(DIBARTOLAetal., 1990, LOEVEN, 1994). Atroca de
e-mails com criadores e proprietarios de caes da raga
Shar-pei Chinés no Brasil revelou fortes indicios de
que essa doenca hereditaria ocorre em exemplares
brasileiros dessa raca. Sugere-se a identificacdo dos
animais portadores da doenga e a retirada desses
animais dos programas de reproducdo de modo a evitar
a disseminacéo e perpetuacdo da doenca no Brasil.
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