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RESUMO

Introducdo: A amiloidose cardiaca € uma doenca rara e multissistémica, causada por depdésito
amiloide de proteinas sollveis, que precipitam nos tecidos na forma de agregados fibrilares
amiloides. Esses depositos amiloides podem causar varios distirbios cardiacos, e seus
portadores sdo divididos em quatro grupos. Apresentacdo do caso: paciente com 73 anos,
apresentou-se a urgéncia e emergéncia devido dispneia aos médios e pequenos esforcos, com
piora progressiva dos ultimos meses. Hipertenso cronico, sem outras comorbidades.
Apresentava-se lucido, orientado em tempo e espacgo, acianético, anictérico, hipocorado,
dispneico, com ritmo cardiaco irregular, bulhas normofonéticas, e presenca de terceira bulha.
Presenca de estertores crepitantes bilateralmente, com reducéo discreta do murmario vesicular
em terco inferior pulmonar esquerdo e direto. Edema de membros inferiores bilateral em regido
perimaleolar e tibial (++/++++), panturrilnas livres. Discussdo: Por apresentar achados
inespecificos, seu diagnostico é limitado, suspeitado diante de casos de insuficiéncia cardiaca
encontrada em ecocardiograma e alteracdes de conducdo em eletrocardiogramas. Durante
investigacao, é comum a presenca de depdsito amiloide em rins, figado, baco e outros 6rgéos,
dentre eles o coracdo, causando alteracbes em seus tecidos. Conclusdo: O diagnostico precoce
€ necessario para evitar a progressdo da doenca. O tratamento é baseado na estabilizacdo dos
depdsitos e drogas para alivio sintomatico, além de controle das anormalidades clinicas e
hemodinamicas.

Palavras-chave: amiloidose, disturbios cardiacos, depositos.

ABSTRACT

Introduction: Cardiac amyloidosis is a rare, multisystem disease caused by amyloid deposition
of soluble proteins, which precipitate in tissues in the form of fibrillar amyloid aggregates.
These amyloid deposits can cause various cardiac disorders, and the carriers are divided into
four groups. Case presentation: A 73-year-old patient presented to the emergency room due to
dyspnea on moderate and mild exertion, with progressive worsening over the last few months.
He was chronically hypertensive and had no other comorbidities. He presented lucid, oriented
in time and space, acyanotic, anicteric, pale, dyspneic, with irregular heart rhythm, normal heart
sounds, and presence of a third sound. Bilateral crackling rales were present, with a slight
reduction in the vesicular murmur in the left and direct lower thirds of the lungs. Bilateral edema
of the lower limbs in the perimaleolar and tibial region (++/++++), free calves. Discussion:
Because it presents nonspecific findings, its diagnosis is limited, suspected before cases of heart
failure found on echocardiography and conduction changes in electrocardiograms. During
investigation, it is common to find amyloid deposition in kidneys, liver, spleen and other organs,
among them the heart, causing changes in their tissues. Conclusion: Early diagnosis is necessary
to prevent disease progression. Treatment is based on stabilization of deposits and drugs for
symptomatic relief, in addition to control of clinical and hemodynamic abnormalities.

Keywords: amyloidosis, cardiac disorders, deposits.
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1 INTRODUCAO

A amiloidose cardiaca é uma doenca sistémica muito rara, provocada por proteinas
insolGveis quando se depositam em 6rgaos e tecidos, produzindo uma fibra que o organismo é
incapaz de remover, ocasionando, assim, danos muito graves no érgéo afetado.

As causas da producao de proteinas danificadas podem ser por fatores relacionados a
inflamac&o crénica, genética ou devido ao envelhecimento. Por isso, & mais comum que ocorra
em idosos. Nesse sentido, quando as proteinas se depositam no coragdo, ele vai se tornando
cada vez mais rigido e com paredes mais solidificadas, devido ao grande acimulo de proteinas
no tecido do o6rgao.

A medida que isso acontece, o funcionamento do coragdo fica comprometido, levando
a um baixo bombeamento de sangue, dificultando a expansdo do érgdo para que se encha de
sangue e o espalhe devidamente pelas demais regifes do corpo.

Ha diversas formas pelas quais a doenca pode se manifestar, por isso ndo existe um
padrdo definido de como ela se apresenta no organismo, podendo causar, em geral, pressao
sanguinea baixa, insuficiéncia cardiaca, tonturas, fadigas, falta de ar, dorméncia nos pés e nas
maos e diarreia. No entanto, por ndo possuir sintomas especificos, muitas vezes a amiloidose
cardiaca é confundida com outras doencas cardiovasculares, levando a uma demora no
diagnostico correto e podendo ocasionar o avanco da doenca.

O diagnostico adequado para a identificacdo da amiloidose é a bidpsia cardiaca. No
entanto, o ecocardiograma também pode fornecer particularidades da doenca. J& o prognostico
e o0 tratamento dependem da causa da deposicdo amiloide.

Assim, apos estudo complementar, o presente relato tem como objetivo a apresentacao
de casos clinicos de amiloidose sistémica com envolvimento cardiaco, apontando a importancia
de um elevado indice de suspeicdo para o diagndstico, mostrando os meios mais eficazes para

um diagndstico correto e as opg¢des de tratamento da doenca.

2 APRESENTACAO DO CASO

Paciente 73 anos, apresentou-se em servi¢co de urgéncia e emergéncia, devido a um
quadro de dispneia aos médios e pequenos esforgos, com piora progressiva dos ultimos meses.
Relata hipertenséo arterial sisttmica (HAS), sem nenhuma outra comorbidade. No exame fisico,
0 paciente encontrava-se lucido, orientado em tempo e espago, acianotico, anicterico,
hipocorado, dispneico. No exame cardiaco, observou-se ritmo cardiaco irregular, com bulhas
cardiacas normofonéticas, e presenca de terceira bulha. Ao se avaliar o aparelho respiratorio,

foi observado a presenca de estertores crepitantes bilateralmente, com reducgéo discreta do
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murmdrio vesicular em terco inferior pulmonar esquerdo e direto. Nos membros inferiores,
notava-se edema bilateral em regido perimaleolar e tibial (++/++++), com panturrilhas livres.

Na investigacdo complementar, o eletrocardiograma indicou ritmo de fibrilagéo atrial
com bloqueio completo do ramo esquerdo (BCRE) e era sugestivo de hipertrofia ventricular
esquerda.A radiografia de tdérax indicava pequeno derrame pleural bilateral. No
ecocardiograma, foi observado aumento biatrial, hipertrofia ventricular esquerda importante
(HVE), hipertrofia ventricular direita (HVD), insuficiéncia mitral e tricspide leve, derrame
pericardico leve, sendo assim, sugestivo de cardiomiopatia restritiva.

Tais achados levantam algumas hipdteses diagndsticas, dentre elas, a amiloidose
cardiaca, que posteriormente foi confirmada apds bidpsia em gordura abdominal, onde foi
visualizado depositos de substancia amiloide.

3 DISCUSSAO

Diante da dificuldade da conducdo dos casos de amiloidose cardiaca, sdo criadas
algumas estratégias, visando diagndstico, condutas limitadas e progndstico preservado, nas
quais devem-se ser cogitados alto grau de suspeita diagndéstica, devido a raridade da doenca e
suas caracteristicas multissistémicas. Geralmente, com achados inespecificos, as limitaces
encontradas podem ser suspeitadas diante de casos de insuficiéncia cardiaca, visualizada em
Ecocardiograma e alteragdes de conducdo elétrica previamente vistas em Eletrocardiograma,
por exemplo; que aumenta a suspeita diagndstica, inicialmente. (JORGE, Antonio; 2018).

Com a possibilidade de encontrar tecido amiloide disseminado por todo o corpo, nao
diferenciando-se entre tecidos ou 6rgdos, € comumente encontrado em rins, figado, baco,
nervos, intestino, pele, lingua e vasos sanguineos, além do coracdo. Dessa forma, devido ao
acumulo de amiloides, formam-se células rigidas e insollUveis, constituidas por proteinas em
sua forma beta e pregueada, com dobramento anémalo, altamente estavel, as quais se aderem
ao tecido cardiaco, de forma irreversivel, e gerando caracteristicas permanentes e de caracter
cronico. Visualizadas por se tratar de um perfil infiltrativo e restritivo, essas alteragcdes levam a
um padrdo de espessamento de parede ventricular, disfungdo diastolica e distdrbios de
conducdo. (PEREIRA, Junior; 2019).

Com isso, observam-se sintomas que dificultam o diagndstico, por conta das
caracteristicas clinicas serem comuns em outras patologias disseminadas, como a hipertensédo
arterial sistémica, broncopneumonia, insuficiéncia cardiaca descompensada, hemocromatose,
endomiocardiofibrose, dentre varias outras. Por serem sintomas variaveis e de dificil

diagnostico, ocasiona um diagndstico tardio ou apds o Obito, através de necropsia.
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Dispneia, fadiga, perda de peso progressiva, vertigens, arritmias, hipotensdo ortostatica
e sincopes, alteracdes urindrias, parestesias e paresias, constipacdo ou diarréia e hepatomegalia
sdo sintomas encontrados, que de certa forma variaveis e sem padrdes definidos, estdo presentes
em grande parte dos pacientes diagnosticados e em investigacdo para amiloidose cardiaca.
Existem alteracGes que sdo descartadas previamente por conta de ser um diagnostico diferencial
de diversas outras patologias de base. (PFIZER; 2020).

Dentre as formas mais comuns de amiloidose cardiaca, destacam-se mais de 30 tipos de
proteinas amiloidogénicas descritas, porém cinco delas podem acometer o coracdo (cadeias
pesada e leve da imunoglobulina, transtirretina, amildide A e apoAl), sendo que dois tipos sao
responsaveis por 95% dos casos de AC: a cadeia leve de imunoglobulinas (forma AL) e a
transtirretina (forma ATTR), tanto em suas formas selvagem ou >wild type (AT TRwt) quanto
hereditaria ou variante (ATTRv). (SIMOES; 2021). A TTR tornou-se a forma mais prevalente
de AC encontrada na pratica clinica, com maior reconhecimento por ferramentas de diagnostico
por imagem ndo invasivas.O envolvimento cardiaco pela TTR apresenta-se mais comumente
na sexta e sétima décadas de vida como ICFEP,6 com o wild-type ou amiloidose sistémica senil.
A forma AL da amiloidose é causada pela deposicdo de cadeias leves de imunoglobulina
segregadas da proliferacdo monoclonal de células plasmaticas. Atualmente, a amiloidose AL é
considerada menos frequente do que a TTR. (JORGE, Antonio; 2018).

O tratamento da AC compreende medidas especificas direcionadas para reduzir ou
evitar a progressdo dos depositos de fibrilas amiloides, tanto das formas AL e ATTR, em
acompanhamento com hematologista, com quimioterapias, transplante de células tronco,
transplantes destas e hepatico. Além destas, sdo também necessarias medidas gerais de manejo
das anormalidades clinicas e hemodinamicas causadas pela doenga, incluindo a insuficiéncia
cardiaca e os disturbios do ritmo cardiaco, sendo aplicaveis para ambas as formas, AL e ATTR.
(SIMOES; 2021).

4 CONCLUSAO

A amiloidose cardiaca € uma patologia rara e surge da deposicao de amiloide no tecido
cardiaco. A apresentacédo clinica, assim como o prognostico, sdo diversificados e ocorrem de
acordo com os tipos de 6rgaos envolvidos e o grau de disfuncdo associado. O diagndstico tem
como objetivo identificacdo e controle precoce da doenca e é necessario um alto indice de
suspeicdo clinica e embasamento nos achados de exames complementares ndo invasivos, Como

ecocardiograma transtoracico e ressonéncia cardiaca, sendo a avaliagdo histologica o exame
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mais preciso a ser realizado. O tratamento consiste na estabilizacdo da doenca subjacente e

alivio dos sintomas.
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