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História Clínica

WSP, sexo masculino, 46 anos.

Investigação de fraqueza progressiva há 2 meses. Refere perda ponderal de 
5kg no período. Nega histórico de sangramentos recentes. 

AP: ndn

EF: PA: 10X7, Frequência cardíaca: 120, FR: 16

MEG (moderado estado geral), palidez muco-cutânea (3+/4+), desidratado 
(1+/4+), anictérico, acianótico, eupneico. 

Exame abdominal: Hepatoesplenomegalia. 

Restante do exame físico sem particularidades. 



Dados laboratoriais



Dados laboratoriais



Dados laboratoriais



Realizada TC sem contraste endovenoso (alergia ao contraste 
iodado)



TC sem contraste endovenoso eixos a)axial e b)coronal

a) b)



TC (janela óssea) nos eixos a) sagital e b) coronal

a)

b)



Realizada esplenectomia.



Realizada Ressonância Magnética pós esplenectomia 
por persistência do quadro.



RM ponderada em T2 eixo axial sem saturação de gordura RM ponderada em T2 eixo axial sem saturação de gordura



RM ponderada em T1 eixo axial com contraste endovenoso (fase 
portal)

RM ponderada em T1 eixo axial sem contraste endovenoso



RM ponderada em T1 eixo axial com 
contraste endovenoso (fase portal)



RM  ponderada em T1 “in phase” RM  ponderada em T1 “out phase”



RM ponderada em T2 eixo axial sem 
saturação de gordura

RM ponderada em T1 eixo axial com 
contraste endovenoso (fase portal)

RM ponderada em T2 eixo coronal



RM ponderada em T2 eixo axial sem saturação de gordura

RM ponderada em T1 eixo coronal com 
contraste endovenoso (fase portal)



Qual o seu diagnóstico?

a) Doença relacionada a IgG4

b)Neurofibroma plexiforme

c) Eritropoise extramedular

d)Linfoma

e) Amiloidose
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Qual o seu diagnóstico? – reposta correta 

a) Doença relacionada a IgG4

b)Neurofibroma plexiforme

c)Eritropoise extramedular

d)Linfoma

e) Amiloidose





Comentário/ discussão

• Eritropoise extramedular (EE) é a produção de elementos sanguíneos em locais não usuais e 
pode ocorrer devido a produção insuficiente ou inadequada de elementos sanguíneos. A 
produção insuficiente de elementos sanguíneos ocorre quando há substituição da medula
óssea, mais frequentemente por mielofibrose (a causa mais frequente de EE), doença
metastática difusa ou leucemia.

• Os locais de EE em adultos pode ser explicado pelos sítios de hematopoiese durante a vida fetal 
e estágios iniciais da vida. No feto, a vesícula vitelínica é o sítio primário de hematopoiese, 
seguido por fígado, baço e medula óssea no período gestacional tardio. Após o nascimento, a 
hematopoiese deve ocorrer exclusivamente na medula óssea. Qualquer sítio extramedular de 
hematopoiese é considerado anormal. Em crianças e adultos jovens, a medula dos corpos
vertebrais, esterno, costela, fêmur e tíbia serve como os maiores sitios de hematopoiese. Em
adultos, as costelas, fêmur e tíbia são menos importantes. 

• Achados de imagem – TC: massas hipovascularizadas e heterogêneas, com focos gordurosos
de permeio. Calcificações são atípicas. RM: massas heterogêneas com sinal variável em T1 e 
T2, com componente gorduroso associado e realce variável.



Comentário/ discussão

Manifestações Torácicas

• A manifestação torácica mais comum da EE são massas paraespinhais, que é 
normalmente descoberta incidentalmente. Massas paraespinhais são o sítio de 
EE mais comum após hepatoesplenomegalia. 

• As massas paraespinhais torácicas são tipicamente bilaterais, de superfície
regular, que apresentam componente gorduroso, sem calcificação. A presença
de gordura na massa mais comumente representa inatividade da lesão e realce
é mais comum em massas hematopoiéticas ativas.

• O diagnóstico diferencial para massas no mediastino posterior inclui tumores
neurogênicos e linforma, que pode ter aspecto de imagem semelhante. 
Diferente de linforma, a EE se apresenta como massa bilateral. Tumores
neurogênicos estão mais comumente associados a erosões ósseas. 

.



Comentário/ discussão

Manifestações abdominais e pélvicas

• O fígado e o baço são os dois principais sítios intraabdominais de EE, na
maioria das vezes se apresentando como organomegalia sem caracterização
de massas. Normalmente a função destes órgãos é preservada. Pacientes
submetidos a várias transfusões podem apresentar sobrecarga férrica. 

• EE pode raramente acometer os rins ou mesentério. 

Diagnóstico

• A história clínica é muito importante para a suspeita de EE haja visto que 
esta patologia ocorre em pacientes com fatores de risco bem estabelecidos, 
mais comumente mielofibrose. 

• Se dúvida, é necessária realização de biópsia destas lesões que, por serem
hipervascularizadas, apresentam risco de sangramento.
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