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RESUMO

A amiloidose é um termo utilizado para retratar um grupo de distur-
bios de dobramentos de proteinas, que se caracterizam por uma de-
posicdo extracelular de fibrilas proteicas poliméricas insoluveis em
tecidos e 6rgédos. Na amiloidose cardiaca, a miocardiopatia amiloide
é caracterizada por hipertrofia ventricular concéntrica e disfuncido
diastélica associada a elevacdo do peptideo natriurético cerebral ou
N-terminal do precursor do peptideo natriurético cerebral, assim
como a troponina. O artigo tem por objetivo relatar o manejo de um
caso no qual um paciente foi diagnosticado com amiloidose cardiaca.
A doenca estda associada a uma alta taxa de mortalidade, um longo
atraso entre os primeiros sinais e o diagndstico, mas um curto inter-
valo entre o diagndstico e o 6bito. O manejo desses pacientes assim
como foi realizado no caso, inclui uma abordagem abrangente para
administrar cuidados de suporte, bem como o tratamento especifico
para o subtipo de amiloidose.
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ABSTRACT

Amyloidosis is a term used to describe a group of protein folding disorders,
which are characterized by an extracellular deposition of insoluble poly-
meric protein fibrils in tissues and organs. In cardiac amyloidosis, amyloid
cardiomyopathy is characterized by concentric ventricular hypertrophy
and diastolic dysfunction associated with elevation of brain natriuretic
peptide or N-terminal brain natriuretic peptide precursor, as well as tro-
ponin. The article aims to report the management of a case in which a
patient was diagnosed with cardiac amyloidosis. The disease is associa-
ted with a high mortality rate, a long delay between first signs and diag-
nosis, but a short interval between diagnosis and death. The management
of these patients, as performed in this case, includes a comprehensive
approach to administer supportive care, as well as specific treatment for
the amyloidosis subtype.
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1 CONTEXTO

A amiloidose é um termo utilizado para retratar um grupo de disturbios de dobramentos de prote-
inas, que se caracterizam por uma deposicdo extracelular de fibrilas proteicas poliméricas insoltveis em
tecidos e 6rgdos (MARCONDES-BRAGA et al., 2021).

O diagnéstico e tratamento da amiloidose dependem da identificacdo histopatolédgica dos depdsi-
tos de amiloides, da imuno-histoquimica, da bioquimica, da determinacao genética e das caracteristicas da
doenca amiloide. Além disso, a histéria do paciente, o exame fisico, a apresentacao clinica, idade, origem
étnica, comprometimento de 6rgaos sistémicos, doencas subjacentes e histéria familiar devem ser consi-
derados, pois podem fornecer indicacdes uteis sobre o tipo de amiloide que esta envolvido (MACEDO et
al., 2020; MARCONDES-BRAGA et al., 2021).

Na area da cardiologia, a miocardiopatia amiloide é caracterizada por hipertrofia ventricular con-
céntrica e disfuncao diastélica associada a elevacao do peptideo natriurético cerebral ou N-terminal do
precursor do peptideo natriurético cerebral, assim como a troponina. Esses biomarcadores cardiacos de-
vem ser utilizados para estadiar, estabelecer progndstico e monitorar a atividade da doenca em pacientes
com amiloidose primaria AL (cadeia leve de imunoglobulina). (MARCONDES-BRAGA et al., 2021).

O ecocardiograma é o método de imagem cardiaca de primeira linha. Particularmente no estagio
inicial, falta especificidade para distinguir com precisao as doencas cardiacas infiltrativas ou hipertréficas
amiloides das ndo amiloides. Os achados classicos sdo aumento biatrial, espessamento valvar e interatrial,
derrame pleural e pericardico e hipertrofia biventricular de aspecto brilhante e cintilante com fracao de
ejecao ventricular esquerda preservada associada a padrao restritivo com disfuncao diastélica. No entan-
to, amaioria desses achados geralmente sdo encontrados em um estagio avancado da doenca e sdo inespe-
cificos para amiloidose cardiaca. A presenca de uma pequena onda A no Doppler de influxo mitral, particu-
larmente na auséncia de outras caracteristicas de enchimento restritivo do VE, € uma pista para identificar
adisfuncao atrial. A ressonancia magnética cardiaca (RMC) é reconhecida por sua capacidade de fornecer
avaliacdo morfoldgica e funcional padrao-ouro do coracdo (MACEDO et al., 2020)

2  APRESENTACAO DO CASO

O presente artigo se trata de um relato de caso em que se fundamentou o contetdo tedrico atra-
vés de uma revisdo da literatura utilizando as bases de dados: PubMed, SciELO e Google Académico. As
informacoes utilizadas foram adquiridas através da analise do prontuario médico do paciente do género
masculino assistido em internacao hospitalar na Enfermaria de Clinica Médica e acompanhamento ambu-
latorial no Hospital Municipal Dr Munir Rafful (HMMR), localizado no municipio de Volta Redonda - RJ. A
coleta de dados foi realizada apds o estudo ser submetido e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
da UniFOA.. O caso apresentado faz parte do Projeto de Educacao no Trabalho para a Satude do Centro
Universitario de Volta Redonda - PET-UniFOA”, registrado no CAAE sob o niimero 30457714.1.0000.523.

Paceinte do sexo masculino, 84 anos, negro, deu entrada na unidade hospitalar relatando dor e ede-
ma em regido proximal de membro inferior esquerdo (MIE), na coxa esquerda. Apresentava dificuldade
para mobilizar membro, com inicio ha 1 semana. A dor era intensa desde o inicio do quadro. Relatava em
oportunidade presenca de hematoma ocorrido no dia de admissao. O paciente apresentava historico de
palpitacdes, bradicardia e hipotensao, ndo tolerando bem medicacdes anti-hipertensivas. Foi realizado ele-
trocardiograma (ECG) na admissdo que mostrou ritmo sinusal com taquicardia sinusal, extrassistoles su-
praventriculares frequentes, além de bloqueio de ramo direito. O ecocardiograma transtoracico (ECOTT)
foi realizado para avaliacao de arritmia, revelando uma fracdo de ejecdo de 65%, didametro diastélico do
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ventriculo esquerdo (DDVE) de 48mm, didmetro sistdlico de ventriculo esquerdo (DSVE) de 33mm, Septo
interventricular (SIV) 16mm, Parede posterior do VE (PPVE) 13mm, aorta (AO) 30mm, atrio esquerdo
(AE) 42 ml/m? insuficiéncia Mitral leve Insuficiéncia adrtica leve. A ultrassonografia com doppler indicou
TVP proximal em MIE. Evolui com reducao de edema em membro afetado e melhora do quadro algico.

3 TRATAMENTO

O tratamento inicial foi realizado com o intuito de dar suporte aos sintomas de insuficiéncia car-
diaca, manejo de arritmias e distlrbios de conducdo. Sendo assim o paciente iniciou o tratamento com
Carvedilol 12,5mg - 1 comprimido de 12/12h que depois foi substituido por Bisoprolol 5mg 1 comprimido
ao dia; também foi agregado ao tratamento Amiodarona 100mg - 1 comprimido ao dia, e Lixiona (Endo-
xabana 60mg) - 1 comprimido ao dia. Foi ainda planejada a introducdo do Tafamidis Meglumina, indicada
para o tratamento de amiloidose associada a transtirretina, em pacientes adultos com cardiomiopatia tipo
selvagem ou hereditaria.

4 RESULTADO E ACOMPANHAMENTO

Apos estabilizacdo do quadro algico foi optada a alta do paciente e encaminhamento para o acom-
panhamento ambulatorial. Apés 1 més da data de internacao do paciente, foi realizado ressonancia mag-
nética cardiaca (RM) ambulatorialmente apontando aumento do atrio esquerdo de grau importante (AE =
51 ml/m?), hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo de grau moderado (SIV = 14mm/ PP = 12mm),
além de demonstrar realce tardio de padrao heterogéneo, mesoepicardico, poupando o endocardio e sem
relacdo com a topografia coronariana, acometendo principalmente os sitios de insercdo do ventriculo di-
reito (VD) no septo interventricular e a porcdo basal da parede infero-lateral do ventriculo esquerdo (VE),
com grau de acometimento pelo realce tardio foi avaliado como moderado (10% da massa total do VE).
Esse padrao, demonstrado pela RM, de realce tardio é sugestivo de injuria miocardica de etiologia nao-is-
quémica. O aspecto mostrou ser compativel com a fase inicial da amiloidose cardiaca. Com isso, paciente
foi encaminhando para acompanhamento no Instituto Nacional de Cardiologia (INC), no qual aguarda a
cintilografia com pirofosfato para checagem do tipo de amiloidose, para justificar o tratamento com ta-
famidis meglumina. Paciente também aguardando estudo eletrofisiolégico para avaliacdo de sincopes de
repeticdo associada a Fibrilacdo atrial de baixa resposta ventricular, e Bloqueio de ramo direito (paciente
com suspeita de bloqueio infra-hissiniano, com exames nao invasivos inconclusivos; aguarda avaliacao de
intervalo HV).

5 DISCUSSAO

A amiloidose cardiaca estd associada a uma alta taxa de mortalidade, um longo atraso entre os pri-
meiros sinais e o diagnostico, mas um curto intervalo entre o diagnéstico e o ébito. A falta de reconhe-
cimento dessa entidade clinica, sintomas inespecificos e comorbidades muitas vezes levam ao atraso no
diagndstico, resultando na progressao da doenca (MACEDO et al., 2020). A amiloidose cardiaca pode ser
considerada hoje uma causa relativamente comum e tratavel de insuficiéncia cardiaca com fracao de eje-
cao preservada (ICFEp), particularmente a amiloidose cardiaca ligada a transtirretina (ATTR) na sua forma
selvagem ou sistémica senil (ATTR-wt), cujo diagndstico tem aumentado de forma expressiva (MARCON-
DES-BRAGA et al., 2021).

A deposicao de substancia amiloide no coracdo da-se normalmente no miocardio, entre os miécitos
(extracelular), levando a atrofia destes e da qual resulta um aumento da rigidez ventricular, um padrao
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tipico das miocardiopatias restritivas, sendo esta considerada o protétipo das formas infiltrativas de mio-
cardiopatia restritiva. Este aumento da rigidez ventricular tem como consequéncia um padrao de enchi-
mento restritivo com pressoes de enchimento elevadas, cavidades ventriculares de dimensdes normais
(podendo até estar reduzidas) e auriculas dilatadas, gerando uma disfuncdo diastélica que pode evoluir
para uma disfuncao sistélica com o passar do tempo. Isto leva a que os sintomas de insuficiéncia cardiaca
sejam geralmente a forma de apresentacao inicial, com dispneia para esforcos cada vez menores devido a
incapacidade de o ventriculo ter um enchimento adequado com frequéncias cardiacas elevadas, o que leva
a aumentos modestos no volume de ejecdo (PEREIRA; GROGAN; DEC, 2018)

O manejo de pacientes com amiloidose cardiaca, assim como foi realizado no caso, inclui uma abor-
dagem abrangente para administrar cuidados de suporte, bem como o tratamento especifico para o subti-
po de amiloidose. Os cuidados de suporte sao caracterizados pelo tratamento de sintomas de insuficiéncia
cardiaca, manejo de arritmias e disturbios de conducéo e avaliacdo para transplante cardiaco (MACEDO
et al., 2020).Para o tratamento especifico da amiloidose cardiaca utiliza-se o Tafamidis, que é uma nova
molécula que pode se ligar a um sitio de ligacao de tiroxina do tetramero TTR, resultando na inibicao de
sua dissociacdo em mondmeros, um passo importante na cascata de formacdo de amiloide TTR (MAURER
etal.,2018).

Vale ressaltar a dificuldade do diagnéstico, devido, muitas vezes, a baixa especifidade dos sinais e
sintomas.

6 EXERCiCIOS DE APRENDIZADO

1) A amiloidose é um termo utilizado para retratar um grupo de disttrbios de dobramentos de pro-
teinas, que se caracterizam por uma deposicdo extracelular de fibrilas proteicas poliméricas insoltveis em
tecidos e 6rgaos. Em relacdo a amiloidose cardiaca qual afirmativa esta correta?

A) E uma cardiomiopatia infiltrativa mas com bom prognéstico caso haja o diagndstico e tratamento
precoce.

B) Histologicamente, os depdsitos amiloide estdo dentro dos midcitos cardiacos e podem ser detec-
tados pela coloracdo com hematoxilina-eosina.

C) A amiloidose pode causar espessamento das valvas cardiacas, sendo a sua principal caracteristi-
ca causar adisfuncao valvar.

D) Os achados ecocardiograficos mais comuns incluem aumento da espessura das paredes ventricu-
lares (textura granular e brilhante), dilatacdo dos atrios e espessamento do septo interatrial.

R: D) Fonte: PEREIRA, Naveen L.; GROGAN, Martha; DEC, G. William. Spectrum of restrictive and
infiltrative cardiomyopathies: part 2 of a 2-part series. Journal of the American College of Cardiology, v.
71,n.10, p. 1149-1166, 2018.

2) O manejo de pacientes com amiloidose cardiaca inclui uma abordagem abrangente para adminis-
trar cuidados de suporte, bem como o tratamento especifico para o subtipo de amiloidose. Sendo assim

marque a melhor conduta como cuidados de suporte:

A) Os cuidados de suporte sio caracterizados pelo tratamento de sintomas de insuficiéncia cardiaca
(IC), manejo de arritmias e disturbios de conducéo e avaliacio para transplante cardiaco.
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B) Os cuidados de suporte sdo caracterizados pelo tratamento de sintomas de insuficiéncia cardia-
ca, apenas.

C) Os cuidados de suporte sio caracterizados pelo tratamento de sintomas de hipertensao arterial,
manejo de arritmias e avaliacdo para transplante cardiaco.

D) Os cuidados de suporte sio caracterizados pelo manejo de arritmias e avaliacdo para transplante
cardiaco.

R: A) fonte: MACEDO, Ariane Vieira Scarlatelli et al. Advances in the treatment of cardiac amyloido-
sis. Current Treatment Options in Oncology, v. 21, n. 5, p. 1-18, 2020.

3) Descreva dois achados classicos de amiloidose cardiaca no ecocardiograma:
R: Os achados classicos sdo aumento biatrial, espessamento valvar e interatrial, derrame pleural e

pericardico e hipertrofia biventricular de aspecto brilhante e cintilante com fracdo de ejecdo ventricular
esquerda preservada associada a padrao restritivo com disfuncao diastolica
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