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RESUMO: A amiloidose ¢ uma doenga sistémica causada pela
deposicdo extracelular de fibrilas insoluveis de proteinas de
baixo peso molecular em diversos tecidos. Pode ser classificada
nas formas: primaria, secundaria, hereditaria e sistémica senil.
Relatamos o caso de um paciente masculino, 75 anos, que deu
entrada em emergéncia cardiologica com quadro progressivo de
edema em membros inferiores iniciado ha quatro meses. Trinta
dias antes do internamento passou a apresentar dispneia de médios
para pequenos esforgos, evoluindo para dispneia ao repouso e
em decubito (insuficiéncia cardiaca — classe funcional IV). Ao
exame fisico apresentou-se em estado geral regular, consciente,
taquidispneico, afebril, hidratado, hipocorado (1+/4+), ictérico
(2+/4+), acianotico e presenca de estase jugular a 45°. O ritmo
cardiaco era regular em dois tempos e bulhas, normofonéticas,
com sopro sistolico em foco mitral (2+/6+) desdobramento fixo
da segunda bulha; pressao arterial de 80x40 mmHg e frequéncia
cardiaca de 84 bpm. O eletrocardiograma de admissdo mostrou
ritmo sinusal regular, bloqueio atrioventricular de 1° grau, baixa
voltagem em derivagdes de plano frontal, zona eletricamente
inativa em regido antero-septal e distirbio de condugdo pelo
ramo esquerdo do feixe de His. Radiografia de térax com area
cardiaca aumentada, padrdo de congestdo pulmonar e derrame
pleural bilateral, mais acentuado a esquerda. Também foi
realizado ecocardiograma transtoracico que evidenciou camaras

cardiacas aumentadas a direita, funcdo sistolica de ventriculo
direito levemente deprimida, insuficiéncia tricispide moderada
a importante, hipertensdo pulmonar moderada, hipertrofia
de ventriculo esquerdo, disfun¢do de ventriculo esquerdo e
achado de ecogenicidade granular brilhante. Ultrassonografia
de abdome mostrou figado e bago com textura heterogénea,
sugestivo de doenga granulomatosa. Posteriormente foi realizada
bidpsia hepatica que confirmou a hipdtese de doenga infiltrativa
determinada pela amiloidose cardiovascular. Paciente evoluiu
com rebaixamento de nivel de consciéncia e insuficiéncia renal
aguda, sendo realizada hemodialise e transferéncia para Unidade
Coronariana, onde apresentou parada cardiorrespiratoria e
evolugdo para o6bito.

Descritores:Insuficiéncia cardiaca/etiologia; Amiloidose/
etiologia; Idoso.

ABSTRACT: Amyloidosis is a systemic disease caused by the
extracellular deposition of insoluble fibrils of low molecular
weight proteins in various tissues. It can be classified in the
forms: primary, secondary, hereditary and senile systemic. We
report the case of a 75-year-old male patient who was admitted
to a cardiologic emergency with progressive edema in the lower
limbs started four months ago. Thirty days before admission
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he presented dyspnea from medium to small effort, evolving to
restlessness and in decubitus (cardiac failure - functional class
IV). On physical examination he presented a regular, conscious,
tachidispneic, no fever, hydrated, hypochromic (1 +/ 4 +), icteric
(2+/4 +), acyanotic and jugular stasis at 45°. The cardiac rhythm
was regular in two times and normal heart sounds, with systolic
murmur in the mitral focus (2 +/ 6 +) fixed unfolding of the
second sound; blood pressure of 80 x 40 mmHg and heart rate
of 84 bpm. The admission electrocardiogram showed regular
sinus rhythm, 1st degree atrioventricular block, low voltage in
frontal plane leads, electrically inactive zone in anteroseptal
region and left bundle branch conduction disorder. Chest X-ray
with increased cardiac area, pattern of pulmonary congestion
and bilateral pleural effusion, more pronounced on the left. A

INTRODUCAO

amiloidose é uma doenca sistémica causada

Apela deposicao extracelular, na forma amiloide,

de fibrilas insoltiveis de proteinas de baixo peso molecular
em diversos tecidos. Pode ser classificada nas formas:
primaria, secundaria, hereditaria e sistémica senil. Idade
acima de 50 anos, sexo masculino, antecedentes de doengas
cronicas infecciosas ou inflamatorias e historia familiar sdo
os principais fatores predisponentes para essa condi¢ao'2.
A forma primaria ¢ a amiloidose sistémica mais
comum, com média de idade de diagndstico aos 60 anos e
predominancia masculina de 2:1. O acometimento cardiaco
esta presente em cerca de 50% dos pacientes, cursando com
rapida evolugo dos sintomas e mau prognostico. Uma vez
realizado o diagnostico, a sobrevida média ¢ de seis meses?.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 75 anos, deu entrada em
emergéncia cardiolégica com quadro progressivo de
edema em membros inferiores iniciado ha quatro meses,
e progressao da dispneia para ortopneia nos ultimos trinta
dias (insuficiéncia cardiaca — classe funcional IV). Paciente
hipertenso e com epidemiologia positiva para Doenca
de Chagas e Esquistossomose, fazendo uso regular de
hidroclorotiazida 25 mg/ dia hé dois anos, quando foi
diagnosticado com hipertensao arterial sistémica. Ao exame
fisico apresentou-se em estado geral regular, consciente,
taquidispneico, afebril, hidratado, hipocorado (1+/4+),
ictérico (2+/4+), acianético e presenga de estase jugular a
45°. Os murmurios vesiculares estavam presentes em ambos
hemitérax, porém diminuidos em bases e com creptos finos
até o tergo médio a direita; frequéncia respiratéria de 24
ipm e saturagdo arterial de oxigénio de 92%. Na avaliagdo
cardiovascular constatou-se ictus cordis visivel e palpavel
no 5° espago intercostal esquerdo, ocupando uma polpa
digital; sem impulsdo de meso. O ritmo cardiaco era
regular em dois tempos e bulhas, normofonéticas, com
sopro sistolico em foco mitral (2+/6+) e desdobramento
fixo da segunda bulha; pressdo arterial de 80x40 mmHg e
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transthoracic echocardiogram was performed too, showing right
enlarged cardiac chambers, mildly depressed right ventricular
systolic function, moderate to severe tricuspid insufficiency,
moderate pulmonary hypertension, left ventricular hypertrophy,
left ventricular dysfunction and bright granular echogenicity
finding. Ultrasonography of abdomen showed liver and spleen
with heterogeneous texture, suggestive of granulomatous disease.
Subsequently, hepatic biopsy was performed, confirming the
hypothesis of infiltrative disease determined by cardiovascular
amyloidosis. Patient evolved with lowered level of consciousness,
and acute renal failure, undergoing hemodialysis and transfer to
Coronary Unit, where he presented cardiorespiratory arrest and
evolution to death.

Keywords: Heart failure/etiology; Amyloidosis/etiology; Aged.

frequéncia cardiaca de 84 bpm. O abdome estava globoso,
flacido e doloroso abaixo do rebordo costal direito e
apéndice xifoide. Figado palpavel a 5 cm abaixo do rebordo
costal direito, presenca de edema de parede abdominal e
sinais sugestivos da presenga de liquido ascitico. Ao exame
das extremidades apresentou pulsos presentes e simétricos
nos quatro membros, edema de membros inferiores
(MMII) (2+/4+) sem empastamento de panturrilhas.
Para avaliagdo complementar foram realizados exames
laboratoriais (Tabela 1), eletrocardiograma (ECG) (Figura
1) (ritmo sinusal regular, bloqueio atrioventricular de 1°
grau, baixa voltagem em derivagdes de plano frontal, zona
eletricamente inativa em regido anterosseptal e distarbio de
condugdo pelo ramo esquerdo do feixe de His), radiografia
de torax (Figura 2) (area cardiaca aumentada, padrdo de
congestdo pulmonar e derrame pleural bilateral, mais
acentuado a esquerda). O ecocardiograma transtoracico
(ETT) mostrou camaras cardiacas aumentadas a direita,
fungdo sistolica de ventriculo direito (VD) levemente
deprimida, insuficiéncia trictispide importante, hipertensdo
pulmonar moderada, disfuncéo de VE (fragdo de ejecdo de
44%), dilatacdo biatrial e achado de ecogenicidade granular
brilhante. Continuando a investigacdo, foi realizada
ultrassonografia de abdome que evidenciou figado e bago
com ecotextura heterogénea e aspecto sugestivo de doenga
granulomatosa, além de derrame pleural a esquerda e ascite
leve. Na tomografia de torax destaca-se o tamanho normal
do coragdo e a preservagdo das estruturas vasculares,
componentes de consolidagao e atelectasia no lobo inferior
esquerdo, foco com atenuag@o em vidro fosco no segmento
lingular inferior, com padrdo inflamatorio-infeccioso e
derrame pleural de moderado volume bilateral. Radiografia
de abdome mostrou distensdo de al¢as abdominais e
auséncia de gas e ampola retal. Com a suspeita de doenga
de depdsito foi solicitada bidpsia hepatica, que confirmou
tratar-se de amiloidose. Foi iniciada, entdo, terapia
diurética com espironolactona, porém dois dias apos o
paciente evoluiu com potassio sérico de 5,58 mEq/ L; foi
optado, entdo, por suspensdo da espironolactona e iniciada
furosemida EV para diminui¢do do edema de MMII, além
de simeticona e antiemético, evoluindo na enfermaria



com dificuldade para compensag@o clinica. Mesmo com
a substitui¢@o do diurético, apresentou insuficiéncia renal
aguda, com necessidade de realizagdo de hemodialise.
Paciente evoluiu com rebaixamento de nivel de consciéncia,
sendo transferido para Unidade Coronariana, onde
broncoaspirou e apresentou parada cardiorrespiratoria com
evolugdo para obito.

Tabela 1 — Exames laboratoriais

Varidvel Valor ValoAr df:
encontrado referéncia
Hematdcrito 27% 36-50%
Hemoglobina (g/ dL) 9,9 12-17
Leucocitos (n° mm?) 11,3 x 10° 5-11 x10°
Plaquetas (n°/ mm?®) 148 x 10° 150400 x 103
INR 1,32 <10
Ureia (mg/ dL) 93 1545
Creatinina (mg/ dL) 3,21 0,5-1,3
Sodio (mEq/ L) 128 135-145
Potassio (mEq/ L) 4,48 3,5-5,5
Cloreto (mEq/ L) 95,2 95-105
PCR (mg/ dL) 142 <0,5
Calcio (mg/ dL) 9,25 8,5-10,5
Albumina (g/ dL) 2,65 3,5-5,0
Sumario de Urina Ause‘;ngia de Ausén?ia de
nitrito nitrito
Proteintiria 3+/4 Ausente
Hemoglobintria 4+/ 4 Ausente

Legenda: INR: Razao normalizada internacional; PCR: proteina C reativa.

Figura 2 — Radiografia de toérax evidenciando area cardiaca
aumentada, padrdo de congestdo pulmonar e derrame pleural
bilateral, mais acentuado a esquerda
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Figura 1 — Eletrocardiograma mostrando ritmo sinusal regular,
bloqueio atrioventricular de 1° grau, baixa voltagem em
derivagdes de plano frontal, zona eletricamente inativa em regiao
anterosseptal e distirbio de condugdo pelo ramo esquerdo do
feixe de His

DISCUSSAO

Descrita pela primeira vez por Rudolph Virchow, em
1954!, a amiloidose é causada pela deposigdo extracelular
de fibrilas insoltiveis de proteinas de baixa densidade, sendo
classificada como sistémica quando ha deposigdo dessas
proteinas em varios 6rgdos. Ja a amiloidose localizada
ocorre quando a deposicdo restringe-se a um tnico 6rgao.
Outra forma de classificagdo divide a amiloidose em: 1)
primaria (podendo ocorrer isoladamente); 2) secundaria
ou adquirida (o deposito ocorre como complicagdo de
infecgdes ou inflamagdes cronicas); 3) hereditaria'. Assim,
a amiloidose cardiaca surge da deposi¢do da proteina
amiloide no tecido cardiaco, sendo a miocardiopatia
restritiva a sua apresentagdo mais comum?.

As manifestagdes clinicas dependem dos 6rgéos
afetados, embora sintomas inespecificos, como fadiga
e/ ou anorexia, possam ocorrer. A amiloidose sistémica
geralmente apresenta como primeiro sinal a proteintria,
devido ao acometimento renal. Orgdos como figado, rins
e coragdao podem sofrer aumento de tamanho tanto na
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amiloidose primaria quanto na secundaria’.

Nao é possivel estabelecer um padrao de apresentagdo
clinica da amiloidose cardiovascular, devendo-se
suspeitar da doenca quando insuficiéncia cardiaca cronica
incontrolavel se desenvolve em pacientes com mais de 50
anos, principalmente se associada a sinais de miocardiopatia
restritiva, como disturbios de condugdo, baixo débito
cardiaco e comprometimentos atriais isolados. Além disso,
deve-se buscar comprometimento de outros 6rgaos, pois a
forma localizada da amiloidose s ocorre em cerca de 4%
dos casos®. Os achados clinicos de edema ascendente ¢
progressivo associado a hepatomegalia, como no presente
caso, sugerem acometimento predominantemente do
coracao direito, chamando a atengdo para o diagndstico
de cardiopatia com restri¢do diastolica®.

O padrao-ouro para o diagnostico de amiloidose
cardiaca ¢ a biopsia endomiocardica. Embora associada a
baixo risco de complicacdes (menor que 1%), pode ocorrer:
perfuracdo cardiaca com tamponamento, complicacao
vascular significativa, necessidade de cirurgia cardiaca
de emergéncia e 6bito. Por isso na pratica clinica a
bidpsia endomiocardica é pouco utilizada®. Rahman et
al.’ compararam a eficacia diagnéstica do ECG e do
ecocardiograma, em conjunto, a bidépsia endomiocardica
em pacientes com amiloidose cardiaca, constatando que de
fato a biopsia apresenta melhores resultados diagndsticos.

Apesar desses resultados, o ECG ¢ importante
para estabelecer o diagndstico de amiloidose. O achado
mais comum ao ECG ¢ a baixa voltagem no plano frontal
e baixa voltagem do complexo QRS em deriva¢des
dos membros®, além de distarbios de condug¢ido’, como
observado no presente caso. Outra alteragdo frequente &
o padrao de pseudoinfarto. Menos frequentemente pode
ocorrer fibrilagao atrial paroxistica ou persistente e areas
eletricamente inativas’.

Outro importante método diagnoéstico ¢ a
ecocardiografia, que pode mostrar aumento de espessura das
paredes ventriculares direita e/ ou esquerda. A visualizagao
de aumento de espessura da parede do ventriculo esquerdo
ao ecocardiograma associada ao padrdo eletrocardiografico
de baixa voltagem apresenta alta especificidade para
amiloidose cardiaca. Mesmo em pacientes assintomaticos,
a ecocardiografia se mostrou sensivel para detectar
acometimento cardiaco na amiloidose®. Embora pouco
frequente, o achado de ecogenicidade granular brilhante
apresenta alta especificidade’, como ocorreu no presente
caso.

A ressonancia nuclear magnética cardiaca também
¢ considerada um bom método diagndstico, podendo
identificar o espessamento miocardico e do septo interatrial,
sinais de disfuncdo diastélica e um padrio de realce tardio
subendocardico no VE?. No caso relatado, a ressonincia
chegou a ser solicitada, mas o paciente evoluiu para 6bito
antes da realiza¢ao do exame.

O tratamento da insuficiéncia cardiaca ¢ realizado
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basicamente pela administracdo de diuréticos. Os
glicosideos cardiacos geralmente ndo representam
beneficio para o quadro clinico do paciente, pois na maioria
dos casos de amiloidose predomina a disfung¢ao diastélica.
Bloqueadores do canal de célcio, inibidores da enzima
conversora de angiotensina, bem como os betabloqueadores
frequentemente induzem a hipotensao, limitando seu
uso para esses pacientes. Quanto a abordagem cirtrgica
(realizagdo de transplante cardiaco) para o tratamento da
amiloidose, ndo ha consenso na literatura, ndo estando
indicado em casos avancados nem nos casos de amiloidose
sistémical’.
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