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RESUMO

Introdugao: Amiloidose cardiaca é uma doenca rara.Pode ser consequéncia de qualquer amiloidose sistémica, principal-
mente, quando essa for do tipo primaria. Relato do caso: Mulher, 64 anos, diabética, hipertensa, internada, ha um més,
com anasarca, distensao abdominal, hepatoesplenomegalia, emagrecimento de 30 quilos em dois anos. O ecocardiogra-
ma transtoracico demonstrou: hipertrofia concéntrica importante de VE, insuficiéncia mitral moderada, AE com dilatagao
moderada, hipertensao pulmonar discreta, EP: 25%, FE: 51%. Aspecto granuloso sugerindo infiltracdo amildide. Comen-
tarios: O achado ecocardiografico da doenca é de miocardiopatia restritiva com tamanho ventricular e fungao sistélica
normais e evidéncia de enrijecimento diastélico patolégico.

Descritores: Amiloidose, Insuficiéncia Cardiaca, Cardiomiopatia Restritiva, Ecocardiografia Doppler.

SUMMARY

Introduction: Cardiac amyloidosis isan uncommon disease.lt could be a consequence of any systemic amyloidosis, mainly
when it is primary. Case report: Female, 64 years, diabetic with hypertensive disease, at the hospital since one month
with anasarca, abdominal distension, hepatosplenomegaly, emaciation of 30 kilograms in two years. The transthoracic
echocardiogram shows: important left ventricle concentric hypertrophy, moderate mitral regurgitation, left atrium with
moderate enlargement, discrete pulmonary hypertension, fractional shortening: 25%, ejection fraction: 51%. Granular
aspect suggesting amyloidosis infiltration. Comments: The disease echocardiografic finds is restrictive myocardiopathy
with normal left ventricle size and systolic function and evidence of patologic compliance (diastolic dysfunction).

Descriptors: Amiloisosis; Heart Failure; Cardiomyopathy, Restrictive; Echocardiography, Doppler.

*Trabalho apresentado no Congresso Brasileiro de Ecocardiografia, 2011, realizado em Brasilia-DF- Brasil. BR. Se¢édo Péster

Introducao

A amiloidose constitui um grupo heterogéneo de
doencas, de ocorréncia rara, caracterizado pelo deposi-
to extracelular da proteina amiloide. Existem varios tipos
de proteinas identificadas. Entre essas, a mais comum é
imunoglobulina de cadeia leve (AL), (amiloidose AL), a

Instituicao: Pontificia Universidade Catdlica do Parana-PR.Brasil.

qual é produzida em excesso por células imunoldgicas.
O acumulo amiloide pode ser encontrado em qualquer
local do organismo'.

Quando néo é identificada doenca subjacente (amiloido-
se secunddria), usa-se o termo primdria ou sistémica. Nessa
ultima, o envolvimento do coracdo, com infiltracdo do espa-
¢o extracelular por glicoproteinas, € muito frequente'873,
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Figura 1: Corte transversal a nivel de musculos papilares de-
monstrando paredes hiperrefringentes e com “cintilagcées granulo-
sas, mais notadamente em parede posterior.
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Figura 2: Doppler transmitral demonstrando padrao de altera-
¢ao de relaxamento de VE.

Figura 3: Corte apical de 4 camaras demonstrando refluxo mitral
moderado.

Em geral, os sintomas da doenca sdo inespeci-
ficos e, por isso, deve-se ter cuidado com os diag-
nosticos diferenciais de acometimento cardiaco. A
doenca culmina em um padrao do tipo restritivo
(cardiomiopatia restritiva). O principal achado cli-
nico é o acometimento do ventriculo direito, culmi-
nando em insuficiéncia cardiaca direita>'"%.

Apesar de o diagnéstico de certeza ser realizado
apenas com a bidpsia cardiaca, o ecocardiograma
pode providenciar achados caracteristicos da do-
enca>®'"12, O tratamento e progndstico da doenca
dependem da etiologia da deposicdo amiloide. O

envolvimento cardiaco é mais severo na amiloidose
AL4,5,8710,13,14

Relato do caso

Mulher, 64 anos, ha trés meses teve um episédio
de pneumonia, apds 15 dias do final do tratamento,
sentia calafrios e tremores durante todo o dia, tem-
peratura axilar ndo aferida, apresentava polaciuria e
nicturia. Urina tinha secrecao de coloracdo amarela-
da, espessa e sem odor forte. Além disso, a paciente
apresentava-se com diarreia, de inicio ha cerca de
um ano, de aspecto liquido, de cor variavel e sem
muco ou sangue. Apresentava vomitos, na média
cinco vezes ao dia, de aspecto alimentar, sem san-
gue, recorrente e de inicio ha cerca de dois meses.
Permaneceu com esse quadro e sé foi internada ha
cerca de um més, quando encontrava-se em anasar-
ca, com distensao abdominal, hepatoesplenome-
galia, dor de forte intensidade na coluna torécica
e lombar. Relata emagrecimento de cerca de 30kg
em dois anos. Atualmente, em uso de clonazepam,
fumarato de quetiapina, paroxetina, anlodipina, val-
sartana, omeprazol e insulina NPH humana.

Exames prévios: (na sequéncia

em que foram realizados)

Cateterismo cardiaco (04/08/2008): VE hiper-
tréfico com boa contratilidade, 12 diagonal (ramo
primario) pequeno, com lesao osteal de 90%. DA
com irregularidades, calcificacdo no terco proximal.

US abdome total (21/08/2009): hepatomegalia
moderada, rins com altera¢des de parénquima (su-
gerindo nefrite), ascite e derrame pleural.
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Biopsia hepatica (anatomo-patoldgico) (26/08/
2009): macroscopia: fragmentos filiformes de tecido
castanho, finamente granulosos, de consisténcia elastica,
medindo o maior 0,8 x 0,1cm. Diagnéstico: amiloidose
hepatica.

Ecocardiograma transtoracico (26/08/2009): reflu-
xo mitral moderado, refluxo tricuspide discreto, sinais de
hipertensao pulmonar (PSAP:47mmHg), atrio esquerdo
de tamanho aumentado (48mm), atrio e ventriculo di-
reitos de dimensdes normais; ventriculo esquerdo: com
dimensodes internas alteradas, septo e paredes hiper-
tréficos e de aspecto granulado, sinais sugestivos de
doenca de depdsito (amiloidose?), alteracdo da funcao
global. Pericardio com deslizamento normal das mem-
branas e auséncia de colegbes liquidas patolégicas. EP:
25%, FE: 51%.

Comentarios

A amiloidose, na sua forma primaria sistémica, tem
agressdo cardiaca frequente, bem como renal, hepética
e intestinal'2681113,

O diagnéstico definitivo da doenca é realizado ape-
nas com a biépsia do tecido acometido. Entretanto, na
pratica clinica, o eletrocardiograma (ECG) e o ecocar-
diograma sao mais utilizados para definir-se o grau de
acometimento cardiaco. O ECG caracteristico é de baixa
voltagem em todas as derivagdes, podendo apresentar
diferentes padrées de bloqueios atrioventriculares e ar-
ritmias*®'3.

Os achados ecocardiograficos sugestivos da doenca
constituem espessamento das paredes de ventriculo es-
querdo (principalmente na auséncia de hipertenséo ar-
terial sistémica), disfuncao diastoélica (padrao restritivo)
e sistélica (mais tardia), aspecto hiper-refringente difuso
de cintilagbées granulosas, aumento da ecogenicidade
miocardica, hipocinesia cardiaca, espessamento do sep-
to interatrial e valvas e derrame pericardico*® ™,

A paciente em questdo possui acometimento cardia-
co leve a moderado que ainda nao acarretou diminuicao
importante de funcao cardiaca (ao ecocardiograma). O
ecocardiograma demonstrou ventriculos direito e es-
querdo com tamanhos normais, fracdo de ejecao de ven-
triculo esquerdo de 51%, com provavel infiltracdo ami-

loide em ventriculo esquerdo e de septo interventricular,
padrdo de enchimento tipo restritivo compativel com
doenca de depésito (amiloidose), insuficiéncia mitral
leve a moderada e insuficiéncia tricispide discreta.

A amiloidose é uma doenca sistémica que, geralmen-
te, somente se manifesta do ponto de vista clinico quan-
do a infiltracao tecidual ja é abrangente. O coragdo é um
6rgdo acometido, principalmente, quando ela for do sub-
tipo primaria.

Devido ao grande dano cardiaco, podendo o pacien-
te evoluir com insuficiéncia cardiaca, torna-se necessaria
uma investigagao desse acometimento. Entre os exames
existentes, a ecocardiografia com Doppler é avaliada
como método de imagem ndo invasiva de escolha para o
diagndstico de amiloidose cardiaca*™.
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