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Relato de Caso

Amiloidose cardiaca: relato de caso

Cardiac cmyloidosis: case report

Priscila Nasser de Carvalho!, Mauri Monteiro Rodrigues?, Patricia Kittler Vitorio?

RESUMO

A amiloidose é resultante do depodsito extracelular de proteinas séricas (amiloide) e pode acometer
quase todos os érgdos. A amiloidose cardiaca é uma cardiomiopatia geralmente progressiva que apre-
senta progndstico reservado. Neste relato apresentamos um paciente com sinais e sintomas de insufici-
éncia cardiaca e hipertrofia ventricular esquerda, que devido ao diagndstico tardio de amiloidose cardia-
ca, acabou evoluindo a ébito. Assim, esta doenca deve ser sempre considerada na auséncia de outra
causa que justifique tais achados.

Palavras-chave: Amiloide. Insuficiéncia Cardiaca. Sinais e Sintomas.

ABSTRACT

Amyloidosis is a result of the extracellular deposit of seric proteins (amyloid) and almost all organs can
be compromised. Cardiac amyloidosis is usually a progressive cardiomyopathy that has a bad progno-
sis. We present here a case report about a patient that had signs and symptoms of heart failure and left
ventricle hypertrophy. Because it was not possible to make the diagnosis of cardiac amyloidosis in time,

he died. This disease must be considered when no other cause for those findings exists.

Key-words: Amyloid. Heart Failure. Signs and Symptoms.

Introducao

A amiloidose é resultante do depdsito extra-
celular de fibrilas insolUveis compostas por uma
variedade de proteinas séricas (amildide).! Pode
acometer quase todos os 6rgdos, mas doencas cli-
nicamente evidentes s6 ocorrem em caso de infil-
tragao tecidual extensa.?

Os trés principais tipos de que podem afetar
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0 coragao sao: amiloidose de cadeia leve (AL), ami-
loidose sistémica senil e amiloidose hereditaria. A
amiloidose AL pode coexistir com mieloma multiplo
em 10-15% dos casos e geralmente o progndstico
€ ruim.3 Nas outras duas formas de amiloidose a
proteina precursora € a transtirretina.

A amiloidose secundaria resulta de uma pro-
ducdo excessiva de imunoglobulina conhecida como
AA? e é tipicamente consequente de condigdes in-
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flamatorias crénicas, como artrite reumatdide, doen-
ca de Crohn e outras doencgas inflamatodrias/infec-
ciosas.! Neste caso, o envolvimento cardiaco é raro
ou minimo.

A amiloidose cardiaca é uma cardiomiopatia
geralmente progressiva que apresenta um prognds-
tico reservado. Neste caso, o tipo mais comum de
proteina é o isétopo de cadeia leve (AL). O envolvi-
mento cardiaco caracteriza-se por um aumento da
espessura da parede maior que 12 mm no fim da
diastole no ecocardiograma sem outras causas que
justifiguem, associado a um aumento do hormdnio
pro-BNP.! A sobrevivéncia depende da extensdo e
gravidade do envolvimento do d6rgédo, além da res-
posta hematoldgica a terapia.

Relato do Caso

Paciente masculino, 72 anos, hipertenso com
bom controle, obeso, ex-tabagista (50 anos/macgo)
e com hipertrofia benigna da préstata, passou a
apresentar ha dois meses, dispnéia aos moderados
esforcos (CF II NYHA), além de discreto edema de
membros inferiores. Exame fisico: ausculta cardia-
ca sem alteragbes. Ausculta pulmonar: murmdurio
vesicular abolido em tergo inferior do hemitdrax di-
reito. Auséncia de turgéncia jugular ou hepatome-
galia. Radiografia térax: area cardiaca normal, der-
rame pleural a direita. Exames laboratoriais: fun-
coOes tireoidiana, renal e hepatica sem alteracgdes,
hemograma normal. Eletrocardiograma: ritmo si-
nusal, sem sinais de sobrecargas ou bloqueios, dis-
creta progressdo da onda R nas derivagbes precor-
diais (Figura 1). Devido aos sinais e sintomas de
insuficiéncia cardiaca, foi optado pela imediata in-
troducdo de diurético, com resposta frusta, além
de dose baixa de inibidor da enzima conversora de
angiotensina, ndo sendo possivel a otimizacdo de
sua dose devido a hipotensdo sintomatica.

O primeiro ecocardiograma evidenciou cama-
ras cardiacas normais, hipertrofia ventricular esquer-
da concéntrica de grau discreto (12 mm de espes-
sura septal e da parede posterior), fungdo sistdlica
biventricular preservada e disfungdo diastdlica do
ventriculo esquerdo tipo I, sem valvopatias ou hi-
pertensdo pulmonar.

Devido a apenas uma discreta melhora da
sintomatologia com o inicio das medicagGes e re-
corréncia de derrame pleural volumoso a direita,
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optou-se pela realizagdo de toracocentese diagnos-
tica. Analise do liquido pleural revelou tratar-se de
transudato. Além disso, niveis de pré-BNP também
evidenciaram aumento progressivo (inicialmente
60ng/l, chegando a 3480ng/I).

Submetido a cineangiocoronariografia, sem
lesOes obstrutivas significativas e Tomografia Com-
putadorizada (TC) de térax (Figura 2), sem novas
alteragdes relevantes.

Durante trés anos evoluiu com piora da clas-
se funcional (CF III NYHA), havendo necessidade
da realizagdo de periddicas toracocenteses de ali-
vio para melhora da sintomatologia. Repetiu-se
entdo ecocardiograma, que evidenciou aumento da
espessura ventricular esquerda (septo e parede
posterior: 14 mm) e piora da fungdo diastdlica do
ventriculo esquerdo (tipo II). Dez meses depois novo
exame mostrou aumento discreto dos atrios, fun-
gao sistdlica do ventriculo esquerdo no limite in-
ferior da normalidade (FEVE: 56%) e disfungao dias-
tolica tipo III (padrdo restritivo). (Figura 3).

Na sequéncia, realizou Ressonancia Magnéti-
ca (RNM) do Coragdo: defeito de perfusdao suben-
docardico difuso de padrdo ndo-coronariano e real-
ce tardio difuso de padrdao nao-coronariano, asso-
ciado com falha em anular o miocardio viavel, su-
gerindo cardiomiopatia de depdsito (amiloidose).
Realizada bidpsia miocardica, que confirmou o diag-
néstico (Figura 4).

Encaminhado a Hematologia para investiga-
cdo de acometimento de outros érgdos, ndo sendo
possivel esta comprovagao.

O paciente manteve acompanhamento am-
bulatorial, sendo admitido no Pronto Socorro apds
sincope em casa, onde acabou indo subitamente a
obito.

Comentarios

Assim que se suspeita de amiloidose, deve-
se analisar se ha a presencga de pico monoclonal
sérico ou na urina e se fazer bidpsia de medula 06s-
sea para avaliar a presenca de mieloma multiplo
concomitante.* A bidpsia tecidual é obrigatéria, sen-
do que o Vermelho Congo é o melhor corante para
a identificagcdo da susbstancia amildide (Figura 5).
O ideal para o tratamento é tentar caracterizar o
tipo de substancia amiloide, o que é realizado atra-
vés da imunohistoquimica. Contudo esta pode le-
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Figura 1. Eletrocardiograma evidenciando progresséo lenta da onda R nas derivagdes precordiais.
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Figura 2. Tomografia computadorizada de tdérax evidenciando volumoso derrame pleural
a direita.

Figura 3. Ecocardiograma evidenciando hipertrofia ventricular esquerda, ventriculos com dimensdes normais e aumento
dos éatrios.
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Figura 5. Bidpsia miocardica (hematoxilina e eosina 400X) - material eosinofilico amorfo circundando
as fibras musculares estriadas cardiacas em corte transversal (colaboragdes de dra. Mabel Zamorano,
dra. Rosana Delcelo e dr. Henrique Proenca).
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var a falsos resultados. O padrao-ouro atualmente
€ a avaliagdo do depdsito amildide por espectofoto-
metria de massa,* apesar de ainda pouco disponi-
vel em nosso meio.

A amiloidose cardiaca pode se apresentar
como quatro sindromes cardiovasculares: cardio-
miopatia restritiva (a infiltragdo amildide aumenta
a rigidez miocardica, com alteracdo da fungao dias-
tdlica), insuficiéncia cardiaca sistdlica (a funcdo
sistdlica se apresenta normal no inicio da doenga,
mas com frequéncia deteriora-se em estagios tar-
dios com o aumento da deposicdo de amildide), hi-
potensdo ortostatica (ocorre devido a infiltracdo
amildide do sistema nervoso autbnomo, vasos san-
guineos ou em ambos) e distlrbios do sistema de
condugdo?. Dor toracica pode ocorrer em casos em
que ocorre depdsito amildide na circulagdo micro-
coronaria, sendo que a circulagdo macrocoronaria
estd geralmente livre de estenoses.!?

O exame fisico pode evidenciar hepatomega-
lia, ascite e edema de membros inferiores. Pode
ainda aparecer B3 e a pressao arterial geralmente
encontra-se normal ou reduzida.

O pro-BNP vem sendo usado, juntamente com
a dosagem de troponina, para a avaliacdo da gravi-
dade e do prognostico da forma AL.!

Em relagdo aos exames complementares, na
radiografia de térax a area cardiaca pode estar nor-
mal em pacientes com a forma restritiva e pode
haver congestdo pulmonar. O eletrocardiograma é
anormal em 90% dos casos com envolvimento car-
diaco,? sendo o achado mais caracteristico a pre-
senga de complexos QRS de baixa voltagem.> Ar-
ritmias, particularmente a fibrilagao atrial, sdo co-
muns e podem estar relacionadas com a infiltragao
por amildide dos atrios, assim também como a in-
filtragdo do sistema de conducgdo pode levar a blo-
queios.?

No ecocardiograma, os principais achados
incluem aumento da espessura das paredes ventri-
culares (espessura > 15 mm é um achado indepen-
dente para eventos adversos),! dilatacdao dos atri-
os, cavidades ventriculares normais, espessamen-
to do septo interatrial e pequeno derrame pericar-
dico.® As paredes podem revelar uma aparéncia com
textura granular e brilhante, resultante da deposi-
cdo de amildide.2 A disfuncdo diastdlica do VE pode
progredir até o padrdo restritivo e em fases mais
avancadas, a funcdo sistdlica pode estar reduzida.
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A RNM do Coracgao tem sensibilidade muito
alta para a deteccdo de amildide cardiaco, o que
pode ser valioso para avaliar a extensdao de sua
deposigdo, tendo importancia significativa para o
progndstico.? O gadolineo tem um padrdo de distri-
buigdo intersticial e no caso da amiloidose cardia-
ca, permanece mais tempo no tecido devido ao de-
posito de fibrilas, o que explica o realce tardio
difuso.! A disponibilidade deste método de imagem
e seu padrdo muito caracteristico tém cada mais
vez auxiliado neste diagndstico, muitos dos quais
acabavam sendo realizados apenas a necropsia.

A bidpsia endomiocardica é definitiva e per-
mite a avaliagdo da extensdo da infiltragdo do teci-
do e, portanto, também pode trazer informacgdo
progndstica. Assim, deve ser realizada sempre que
possivel.

O tratamento dos pacientes com amiloidose
AL inclui a quimioterapia com agentes alquilantes
isolada ou em combinagdo com o transplante
autélogo de células-tronco da medula éssea.? Com
relagdo aos medicamentos cardiovasculares, os diu-
réticos sdo base da terapéutica. Os beta-bloquea-
dores geralmente sdo deletérios porque reduzem a
frequéncia cardiaca, que é um dos principais meca-
nismos que mantem o débito cardiaco, além de
poder agravar a disfungdo autonomica.? Ja os digi-
talicos também podem acumular nos depdsitos de
amildide e levar a intoxicagao.

No caso descrito, pela histéria clinica e exa-
mes, foi possivel descartar miocardiopatia isqué-
mica e hipertensiva, diagnédsticos diferenciais. Ou-
tra patologia que também deve ser lembrada nesta
situacdo é a miocardiopatia hipertrofica, a qual aco-
mete principalmente adolescentes e adultos jovens.

Este paciente apresentou sincope, sinal de
mau progndstico’ e evoluiu a débito subitamente,
provavelmente devido a alguma arritmia maligna
causada pela infiltragdo de proteina no sistema de
conducgao.

Conclusao

Conclui-se que, por ser rara, a amiloidose car-
diaca muitas vezes tem diagnodstico tardio. Todavia
deve ser aventada como hipdtese diagndstica em
pacientes com sinais e sintomas de insuficiéncia car-
diaca e hipertrofia ventricular esquerda na ausén-
cia de outra causa que justifique tais achados.
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