145

Relato de Caso

\WEIRA
v Qe

q? Q

g S C E

a o

% s
K ¢ D
Pog L ¢ [

Amiloidose Cardiaca

Cardiac Amyloidosis
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Introducao

A amiloidose abrange um grupo de desordens de mdiltiplas
etiologias devido a depésitos extracelulares de protefnas
betafibrilares insoltveis, os depésitos amiloides que causam
dano estrutural ao tecido." O termo “amiloyd” foi adotado em
1954 por Virchow com base na coloragao por iodo e acido
sulfdrico do tecido. Todas as fibrilas amiloides compartilham
uma mesma estrutura secunddria, a conformacao em folha
betapregueada, e um componente nao fibrilar idéntico, a
pentraxina amiloide sérica P

A doencga pode ser subdividida em: forma localizada
(quando o material é depositado em um tnico 6rgao) e forma
sistémica (quando afeta mais de um érgao). O acometimento
cardfaco isolado, em que o miocardio se torna firme e menos
complacente, é polimérfico e pode estar presente em qualquer
tipo de amiloidose sistémica, com ou sem manifestagbes
clinicas associadas, sendo mais comum em idosos.’

Na pratica clinica, é classificada como amiloidose primaria,
secunddria, hereditdria, e é relacionada com a idade. A
amiloidose primaria aparece sem antecedentes ou doenca
coexistente que envolve 6rgaos mesenquimais, como os do
sistema cardiovascular, trato gastrointestinal, e tecido muscular,
sendo comum o envolvimento cardiaco. J4 a amiloidose
secundaria estd associada com doencas cronicas e tem uma
tendéncia a depositar-se em 6rgdos parenquimatosos, como o
figado, o baco e os rins, sendo raro o envolvimento cardiaco.
Por fim, a amiloidose hereditdria é geralmente herdada de
forma autossomica dominante.'?

As formas de apresentacao clinica da amiloidose cardiaca
sdo variadas: insuficiéncia cardiaca, arritmias, embolia
pulmonar e até morte stbita por fibrilagao ventricular.
As alteraces anatomopatolégicas observadas incluem o
aumento na espessura parietal ventricular associado a textura
miocardica anormal, podendo haver envolvimento das valvas
cardfacas pelo amiloide, sendo a valva mitral a mais acometida
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(90%), seguida da trictspide (70%).> Os achados na amiloidose
cardiaca variam com a sua gravidade e duracao.

O eletrocardiograma (ECC) revela baixa voltagem em
50% dos casos, podendo apresentar também graus variados
de bloqueios atrioventriculares e intraventriculares. O
ecocardiograma (ECO) é um exame essencial para suspeita
diagnéstica, pois é capaz de evidenciar o acometimento
infiltrativo e restritivo, que sao fatores sugestivos de amiloidose
cardiaca. Ao ECO, observa-se textura miocardica anormal
difusamente brilhante com aspecto finamente “mosqueado”.
Nas fases iniciais, a textura anormal é sutil e padroes de
fluxo de entrada no ecodopplercardiograma podem sugerir
relaxamento retardado em vez de um padrao restritivo.> Além
disso, pode-se verificar a presenca de derrame pericardico e
aumento atrial. ©

Pacientes com amiloidose e insuficiéncia cardiaca
congestiva tém pior prognéstico.” Na literatura, diversos
autores descrevem marcadores prognésticos, que podem
orientar o clinico. A espessura miocardica da parede livre
do VE avaliada ao ECO esta intimamente relacionada ao
prognéstico. Quanto mais espessa a parede, pior a evolugdo.®
Pacientes com mais de 1,2 cm e menos que 1,5 cm apresentam
sobrevida de 1,3 ano, e aqueles com mais de 1,5 apresentam
maior mortalidade.’

Objetivou-se descrever o caso de um paciente
com amiloidose cardiaca isolada de inicio tardio, com
complicagbes organicas da doenga, com o intuito de
ilustrar o padrao de acometimento cardiaco pela doenga
ao exame ecocardiografico.

Relato do Caso

Paciente PM.S, masculino, 81 anos, negro, iniciou ha
cinco anos quadro de episédios recorrentes de dispneia aos
esforgos de cardter progressivo e edema de membros inferiores
e abdome, necessitando frequentemente buscar atendimento
médico de urgéncia, referindo algumas internagoes, com
melhora clinica ap6s estabilizagao do quadro agudo, porém
sem definicdo diagnéstica nem controle ambulatorial da
doenga. Em uma das internagoes, evidenciou-se hipertrofia de
ventriculo esquerdo de etiologia indeterminada inicialmente.
O paciente nao é portador de doenga hipertensiva arterial
nem de outras comorbidades. Na (ltima visita ao setor de
urgéncia, apresentou-se com quadro clinico de insuficiéncia
cardfaca biventricular com tosse seca, dispneia ao repouso e
edema de extremidades. Ao exame fisico, apresentava bulhas
hipofonéticas, B3, crepitagoes finas teleinspiratérias em dois
tercos inferiores dos pulmdes. A investigagio com exames
complementares foi realizado ECG que evidenciou baixa
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voltagem nas derivagbes periféricas (< 0,5 mV), auséncia
de hipertrofia de ventriculo esquerdo, atraso de condugao
intraventricular ou arritmias (Figura 1). Os exames laboratoriais
demonstraram elevagdo das escérias nitrogenadas: ureia:
74 mg/dL e creatinina: 1,29 mg/dL; O hemograma revelou
anemia tipo normocitica e normocrémica com leucdcitos:
6.115/mm3. J& na contagem diferencial, havia neutréfilos
(segmentados): 48,6%; eosinofilos: 0,4%; basofilos:
1%; linfécitos: 40%; e mondcitos: 10%, com plaquetas:
192,500/mm3. Foi realizado ecodopplercardiograma
transtoracico cujos achados foram compativeis com
uma cardiomiopatia restritiva do tipo infiltrativa com
espessamento da parede septal e de ventriculo esquerdo,
granulacoes de aspecto cintilante ao nivel de miocérdio do
ventriculo esquerdo (Figura 2), associado a aumento biatrial
(Figura 3) e ao Doppler apresentando padrao de enchimento
tipo restritivo, resultado sugestivo de amiloidose cardiaca.

Assim, o diagnéstico foi confirmado por exame
histopatolégico de gordura abdominal apés a biopsia. O
paciente autorizou a utilizagao de seu histérico médico por
meio de termo de consentimento livre e esclarecido.

Discussao

A amiloidose cardiaca é caracterizada por deposicao
extracelular de proteinas betafibrilares insoltveis (depésito
amiloide) no coragao. Essa pode ser parte de uma doenga
sistémica, que é mais comum, ou de um fenémeno localizado.®

O acometimento cardiaco na amiloidose se manifesta,
em geral, na forma primaria da amiloidose e frequentemente
cursa com internagoes repetidas por insuficiéncia cardiaca,

associada a pior prognéstico. A suspeicao diagndstica de
amiloidose cardiaca é feita quando se observa insuficiéncia
cardiaca associada a baixa voltagem no eletrocardiograma e
alteragoes ecocardiograficas sugestivas de infiltragao.

A associagao de ECG apresentando baixas voltagens em
todas as derivagbes e aumento da espessura de parede a
ecocardiografia tem sensibilidade (72%) e especificidade (91%).
A amiloidose é uma doenga sistémica cujas manifestagoes
clinicas apenas sao evidentes apds consideravel infiltragao
tecidual, de forma que a presenca de alteragbes no ECO é
sugestiva de doenca em estagio avangado.”

O ECO do paciente em questao demonstrou aumento da
espessura das paredes do ventriculo esquerdo, aspecto hiper-
refringente difuso de cintilagdes granulares, hiperecogenicidade
do miocardio, hipocinesia difusa discreta cardiaca,
espessamento do septo interatrial e ao Doppler apresentando
padrao de enchimento tipo restritivo. Assim, o ECO durante a
investigacao foi essencial para a caracterizacao da doenga, visto
que o exame estabeleceu a suspeita diagndstica de amiloidose.’

O espessamento do septo interventricular superior a
1,98 cm associado a baixas voltagens no ECG (Figura 1) é
altamente sugestivo de amiloidose cardiaca, apresentando
72% de sensibilidade e 91% de especificidade.” Ademais, a
presenca de aspecto cintilante granular no ECO possui alta
sensibilidade (87%) e especificidade (81%), podendo atingir
100% de sensibilidade quando cursa com alargamento atrial.
Apesar de o diagnéstico de amiloidose cardiaca apenas ser
confirmado ap6s realizagao de biopsia tecidual, 0 ECG e o
ECO sao exames mais utilizados na pratica clinica para avaliar
a progressao de acometimento cardfaco.

Figura 1 - Eletrocardiograma do paciente com baixa voltagem associada a progresséo lenta de onde R em parede anterior.
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Figura 2 - Ecocardiograma em projegéo paraesternal transversal demonstrando aumento da espessura e aspecto em granular cintilante do miocardio do ventriculo
esquerdo. VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito.

Figura 3 — Ecocardiograma em projegéo subcostal demonstrando aumento da espessura do septo interatrial e aumento biatrial. VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito.
AD: étrio direito; AE: atrio esquerdo.
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Embora ndo haja achado ecocardiogréfico eminentemente
especifico individualmente para o diagnéstico de amiloidose,
ha caracteristicas ecocardiograficas comuns que, associadas
ao contexto clinico, corroboram o diagnéstico de
amiloidose, mesmo na auséncia da biopsia. Assim, a
combinagdo de vdrios desses achados pode ser factivel na
realizagdo do diagndstico.*?

Novas técnicas diagndsticas como Doppler tecidual, strain
e strain rate permitem o diagndstico mais precoce da doenca,
mesmo na auséncia de disfungdo sistélica. O Doppler tecidual
do anel mitral mostrou-se o0 método com maior acuracia na
detecgao precoce de disfungdo diastdlica em pacientes com
amiloidose cardiaca.™

A biopsia é o método que realmente confirma o
diagnostico, permitindo a caracterizagao histoldgica da
substancia amiloide. A sensibilidade diagnéstica para o
aspirado abdominal é de 85%, enquanto a biopsia do
endocardio apresenta sensibilidade préxima a 100%.
Coloragao especifica com vermelho congo ou  coloragao
imuno-histoquimica ao microscépio com luz polarizada
permite identificar seus varios tipos.°

O tratamento baseia-se na deteccdo de desordem
subjacente e no controle dos sintomas. O transplante cardiaco
nao apresenta bons resultados em casos avangados devido
a frequente recidiva da doenga em curto lapso de tempo,
sendo raramente indicado devido & progressao da amiloide
em outros 6rgaos e a possibilidade de ocorrer a deposigao de
amiloide no coracao do doador.”

A amiloidose cardiaca permanece um desafio para
a medicina clinica. A consciéncia e o entendimento da
amiloidose sdo relevantes para os cardiologistas e clinicos, uma
vez que o diagndstico precoce esta relacionado ao aumento
da sobrevida do paciente.
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Conclusao

Este estudo de caso ilustra a particularidade de um
paciente com amiloidose concomitante ao acometimento
cardiaco. No curso da comorbidade, é possivel ver-se o
papel fundamental do ECO, e das novas técnicas com maior
sensibilidade, permitindo o diagnéstico dos acometimentos
cardiacos pela infiltragdo amiloide, viabilizando um cuidado
direcionado e qualificado ao paciente, ja que o diagnéstico
precoce de amiloidose permanece como um desafio para a
medicina clinica.
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