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(Fe): composicao corporal -
estruturas (citocromos, hemoglobina e
mioglobina)

Apos absorcao (mucosa ID) —

—

Eritropoiese diaria: 20mg Fe
Absorvidos 1-2mg (10% do total ingerido)

Perdidos 1-2mg (descamacao epitelial,
menstruacao,...)

Reutilizacao do Fe dos eritrocitos
senescentes




Fe armazenado no paréngquima hepatico e no sistema reticulo-
endotelial (SRE)

Excesso Fe — toxicidade —

: - Danos
cataliza a conversao:

membrana
celular,

— radicais livres proteinas e
DNA




Causas acumulacao Fe numerosas
Sinais e sintomas inespecificos

Dificuldade suspeita clinica
Longo periodo até diagndstico correcto

Cromossoma 6




Objectivos:

Descrever sobrecarga Fe (Hemocromatose)
llustrar caracteristicas em RM

Deteccao

Quantificacao

Complicacoes associadas

Cromossoma 6




Disturbio genético (AR) — alteracao da proteina envolvida na
regulacao da absorcao Fe

>la homozigotica ou heterozigdtica
(absorcao de Fe 2-3 xs > populacao geral)

Incidéncia global 2-5%
Doencga geneética mais comum nos individuos de raca branca




Qualquer outra causa nao genética de acumulacao de Fe

Cirrose — absorcido aumentada
Sindrome mielodisplasico
Anemias (ex.: talassémias ) - eritropoiese ineficaz

Aumento exogeno por ingestao, via parenteral ou
transfusdes multiplas




>ja é clinicamente silenciosa...

Radiologista deve estar consciente dos achados imagiologicos
de modo a sugerir o diagnostico

Laboratorio:
Ferritina sérica
indice saturac3o transferrina
— aumentados

Baixa sensibilidade e especificidade
FP: consumidores alcool
FN: doentes jovens com hemocromatose




Analise sanguinea — identificagao dos genes associados a
hemocromatose primaria

Populacao de risco

Confirmar o diagndstico doentes com sobrecarga de Fe




Método standard de referéncia para o diagnostico
Quantificacao sobrecarga Fe
Prognostico, nivel de hepatopatia

Monitorizagao da evolugao
Efeitos do tratamento

Procedimento invasivo...
Erro de amostragem...




TC pré CIV:

Aumento homogeneo da densidade do
parénquima hepatico

Baixa sensibilidade (63%)

Alta especificidade (96%)

Esteatose difusa:

Doenca de Wilson
Tratamento ouro coloidal
Tratamento longa duragao amiodarona:
T densidade — | especificidade







Melhor metodo nao invasivo para avaliacao do nivel Fe no
figado:

Confirmacao diagnéstica

Determinar a severidade

Monitorizar a terapéutica




Acumulacgao de ides Fe nos tecidos

Distorcoes locais nos campos magnéticos

Relaxacao dos spins (efeito superparamagnético)

Encurtamento do T1, do T2 e do T2*

(t relaxacao transversal afectado pelas variagdes do campo
magnético)

Perda da intensidade de sinal (IS) dos 6rgaos
afectados, proporcional a deposicao de Fe




Diagnostico:

Sequéncia GRE, T1, em fase e oposicao de fase, que
demonstra em guando comparada com a
oposicao de fase

Este efeito € o oposto do verificado nos casos de
esteatose hepatica

A sequéncia em apresenta um (echo time)
, tornando-a mais sensivel a deposicao Fe devido
ao efeito T2* aumentado













Permite avaliar quantitativamente a sobrecarga Fe
(elevada correlacdo com os resultados da biopsia)

Sequéncias e TEs
progressivamente mais longos




. MR signal intensity measurements

Signal intensity measurements are done by means of ROls (&« Region Of Interest ») of usually
about 1cm2. It is a good habit to place 3 ROls on the right part of the liver avaiding artifacts, and
2 R0Ols on the paraspinous muscles (right and left). These ROls, plotted for each sequence,

must be placed on the same image in order to avoid global signal intensity variations between
images.

Liver iron quantification by MRI (1.5 Tesla)

Patient:

Type in the mean values of MR signal given by ROls, up to three for the liver and one or two for
the paraspinal muscles. Do not put decimal values, measure is not so precise |

TR/TE/PA® Liver (1) Liver (2} Liver ('3} Muscle (1)  Muscle (2)

T1:GRE 120/4/790°
PD : GRE 120/ 4/ 20°
T2: GRE 120/9/20°
T2+ : GRE 120/ 14/ 20°

T2++: GRE 120/ 21/ 20"

Calculate Use Internet Explorer if this function is not working with your web browser

, 40 - 100 ymol/g
, 100 - 200 umol/g
, above 200 umol/g










Individuos
saudaveis

Ligeira a
moderada [Fe]

* |S parénquima
hepatico > IS
musculos
paravertebrais (em
todas as sequéncias)

* Melhor avaliada e
quantificada em
imagens GRE
obtidas com TEs
superiores

* IS figado < IS
musculos
paravertebrais

Elevada [Fe]

* RM ndo tem uma boa
acuidade devido a
perda total de sinal

do parénquima
hepatico
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Sobrecarga Fe também pode ser classificada de
acordo com o

Ajudam na distincao da de hemocromatose




Causa: tranfusdes multiplas

Deposicao nas células do SRE do figado, baco e
medula 0ssea

Nao se associa a danos celulares

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow Pancreas
eticuloendothehal Yes = Yes
Parenchyma Yes Mo Mo es”
Mo Mo Mo Mo
Yes Poszibly Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.







Geralmente, a IS do pancreas esta preservada ,
excepto quando o volume de sangue transfundido vai
além da capacidade de armazenamento do SRE,

levando a deposicao parenquimatosa

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs
Deposition Pattern Spleen Bone Marrow
Mo
ul NI:I
Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.




Causa: aumento da absorcao de Fe
Hemocromatose primaria
Eritropoiese ineficaz associada a anemias cronicas

(talassémias, anemias sideroblasticas, anemias
diseritropoiéticas congeénitas,...)

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow Pancreas
(o8 (o8 Yes
Yes Mo Mo (g™
Mo Mo Mo Mo
Yes Poszibly Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.

Kidney
[
[

Yes
Poszibly




Fe acumula-se nos hepatocitos periporta — mais tarde:
Restante parénquima hepatico
Pancreas

Tirdide

Leva a danos celulares

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow Pancreas Kidney
= = Yes Mo
Yes Mo Mo (es® Mo
MNo Mo Mo Mo Yes

Yes Poszibly Poszibly Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.







Casos avancados, associa-se a hepatomegalia, fibrose
e cirrose

> incidéncia de carcinoma hepatocelular (CHC)

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow Pancreas
Yes Yes Yes Mo
Yes Mo Mo (g™
Mo Mo Mo Mo
Yes Poszibly Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.







Casos avancados, afecta o miocardio:
Cardiomiopatia, pericardite e arritmias

Deposicao de Fe no sistema endocrino:

Diabetes mellitus (pancreas)
Hipopituitarismo, hipogonadismo e hipoparatiroidismo (hipoéfise)

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow Pancreas Kidney
= = Yes Mo
Yes Mo Mo (es® Mo
MNo Mo Mo Mo Yes

Yes Poszibly Poszibly Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.




Apenas nos casos de causada por
stress mecanico:

Valvulas cardiacas

Hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN)
Crises hemoliticas de anemias de células falciformes

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow Kidney

Eeticuloendothehal = = Yes Mo

Parenchymal Yes Mo Mo Mo
Mo Mo Mo Yea
Yes Poszibly Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.




Hemossiderina deposita-se nos tubulos contornados
proximais

IS cortex < IS medula (T1)

Marcada perda da IS do cortex renal em T2
Parece nao afectar a funcao renal...




Anemia cronica com eritropoiese ineficaz + transfusoes
multiplas = Deposicao parenquimatosa e reticulo-endotelial

HPN ou hemdlise intravascular + transfusdes multiplas =

Deposicao renal e reticulo-endotelial

Patterns of Iron Deposition 1n Various Organs

Deposition Pattern Liver Spleen Bone Marrow
Beticuloendothelial (o8 Yes Yes
Parenchymal

Mo Mo
Benal

Mo Mo
Poszibly Poszibly

*Cannot be seen m a young patient with mild everload or mn mild minal disease.




obrecarga Fe

e outras Doencas Armazenamento

Associacao entre a deposicao de gordura e de Fe no
parénquima hepatico nao € pouco frequente

Esteatose: perda da IS em oposicao de fase
Hemocromatose: perda da IS em fase

Esta diferenciacao apenas € possivel com RM!







obrecarga Fe
e outras Doencas Armazenamento

Formas difusas sao de facil diagnostico
Formas focais surgem como areas pseudonodulares:

esteatose focal
parénquima poupado de esteatose / de acumulacao Fe

Conjugar:
IS em fase
IS em oposicao de fase
Comportamento dinamico apos CIV (semelhante ao do restante
parénquima)
Auséncia de efeito de massa
Falta de distorcao de estruturas vasculares







Devido a perda da IS do parénquima hepatico, algumas lesdes
podem surgir mais hiperintensas em T2, do que seria de esperar
em condicoes normais

O uso de CIV é crucial para a caracterizacao lesional, pois pode
tratar-se de uma hiperintensidade de sinal apenas relatival

Associacao entre os genes da hemocromatose e algumas
neoplasias alem do , Sobretudo as do (adenomas,
adenocarcinomas)

> incidéncia destas doencas em







Sobrecarga Fe — doenca
relativamente comum, variadas causas

Diagnastico clinico dificil
Conhecimento dos achados
Imagioldgicos, dos padroes de
distribuicao e de doencas associadas
facilita a sua deteccao

RM — papel fundamental, meio nao
Invasivo:

Diagnostico
Estimativa [Fe] no figado
Follow-up destes-doentes




