RELATO DE CASO

AMILOIDOSE CARDIACA - RELATO DE CASO*

CARDIAC AMYLOIDOSIS: A CASE REPORT

Maércia Rodrigues IONTAZ Allyson Y. K. NAKAMOTO?; José Marcos de GOIS®; Nemer Luis
PICHARAZ Rodrigo Noronha CAMPOS? e Ismaelino Mauro Nunes RODRIGUES*

RESUMO

Relato de caso: paciente masculino, de 62 anos, hipertenso, procurou avaliacdo cardioldgica

para risco cirargico de varicectomia.

Exames realizados como eletrocardiograma,

ecocardiograma e ressonancia magnética, foram sugestivos de amiloidose cardiaca (AC) e a
confirmacdo feita através da bidpsia cardiaca. Consideracdes finais: & importante o
entendimento e o diagnostico precoce da doenca, a fim de melhorar a sobrevida do paciente.

DESCRITORES: amiloidose cardiaca, insuficiéncia cardiaca.

INTRODUCAO

A amiloidose é uma doenca rara
causada pela deposicdo de proteina
insolGvel fibrilar, chamada amiloide, no
tecido extracelular.> O envolvimento
cardiaco € comum e é a causa mais
frequente de morte nos pacientes com
amiloidose priméaria. A doenca cardiaca
clinica esta presente em um terco dos
pacientes, embora o0 envolvimento cardiaco
nos estudos anatomopatoldgicos esteja
presente na quase totalidade dos casos.”

A substéncia amiloide encontra-se
entre todo o tecido cardiaco e 0 seu
depdsito pode ser restrito ao septo atrial,
como é relativamente comum em idosos, ou
mais difuso, comprometendo 0S
ventriculos.>® A deposicio dessa substancia
causa distarbio  fisiol6gico  primario
caracterizado pela reducdo da complacéncia
ventricular, levando a deficiéncia de
enchimento dessa cdmara, com consequente
estase sanguinea nos atrios, levando a
dispneia, congestdo sistémica e nos casos
graves ao edema agudo pulmonar.*

As manifestagOes clinicas
decorrentes da amiloidose podem ser de
quatro tipos: miocardiopatia restritiva com
predominio de insuficiéncia cardiaca

direita, disfuncdo sistolica, hipotensdo
ortostatica e anormalidades na formacao e
conducdo do impulso elétrico do
coracdo.***

Os principais sinais e sintomas
encontrados nos paciente sdo o edema de
membros inferiores, disfuncdo sistdlica
caracterizada pelo edema agudo de pulmao,
hipotensdo refrataria secundaria ao uso de
inibidor da enzima conversora de
angiotensina e arritmias cardiacas.’

Pode-se definir esta doenga pelos
seguintes critérios, espessamento da parede
ventricular esquerda acima de 12 mm na
auséncia de historia de hipertensdo arterial
sistémica, associado a pelo menos uma das
seguintes caracteristicas: dilatacdo atrial
com ventriculos de tamanho preservado,
derrame  pericardico e padrdo de
enchimento restritivo.?

Na pratica ndo é possivel
estabelecer um padrdo clinico de
apresentacdo da amiloidose, sendo o
diagndstico confirmado apenas através de
bidpsia.® Sua real incidéncia é subestimada,
mas sabe-se que € mais comum no sexo
masculino e é rara antes dos trinta anos de
idade.>® Sua sobrevida média é menor que
um ano, e apenas cerca de 5% dos pacientes
sobrevivem ap6s 5 anos.”®
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OBJETIVO

Relatar o caso de um paciente com
insuficiéncia cardiaca do tipo restritiva,
secundaria a AC, descoberta apds consulta
clinica para risco cirargico de varicectomia
em membros inferiores, no Hospital
Beneficéncia Portuguesa de Sdo Paulo.

RELATO DO CASO
Anamnese

Paciente masculino, 62 anos,
natural de Pernambuco, hipertenso,
procurou avaliagdo cardiologica para
realizagdo de cirurgia vascular em membros
inferiores, referia cansago as atividades
habituais e dor precordial tipica as
atividades extra-habituais.

Exame Fisico

Ausculta  cardiaca  apresentava
ritmo cardiaco regular em 2 tempos, sopro
sistolico em foco mitral com irradiacdo para
regido axilar média, turgéncia jugular a 45°,
membros inferiores com edema importante.

Exames complementares

Os exames laboratoriais ndo
apresentavam alteracOes, raios-X de tdrax
evidenciou aumento da area cardiaca e aorta
toracica alongada. O eletrocardiograma
(ECG) inicial demonstrava ritmo sinusal,
regular, frequéncia cardiaca (FC) de 82bpm,
eixo elétrico (EE) de -52°, diminuicdo de
forcas septais (DFS), complexos QRS de
baixa voltagem no plano frontal, sobrecarga
de cé@maras esquerdas e alteragdo da
repolarizacdo ventricular lateral alta. Ao
Holter foi ritmo sinusal regular, com FC
variando entre 44 e 98, com média de 57
bpm, presenca de extra-sistoles
supraventriculares infrequentes, taquicardia
atrial paroxistica ndo sustentada e ritmo
idioventricular acelerado. Apds inicio da
terapia com Carvedilol (50mg ao dia) o
novo ECG apresentou ritmo sinusal regular,
FC de 71bpm, EE de -60°, DFS, complexos
QRS de baixa voltagem no plano frontal,
bloqueio divisional anterossuperior,
sugestivo de sobrecarga  ventricular
esquerda, alteracdo da repolarizagdo
ventricular lateral e lateral alta.

0] ecocardiograma (ECO)
apresentou hipertrofia de cAmaras direita e
esquerda, insuficiéncia tricuspide de grau
moderado/importante, insuficiéncia mitral
de grau discreto e ‘“aspecto de céu
estrelado” (Figura 1), sugeriu AC, a qual
foi confirmada ap6s bidpsia cardiaca.

A ressonancia magnética (RM)
mostrou discreto derrame pericardio e
pleural bilateral, ventriculo direto (VD)
com discreta hipertrofia, moderada
dilatacdo do atrio esquerdo e ventriculo
esquerdo (VE) com importante hipertrofia
simétrica. Funcdo sistolica de VE com
comprometimento moderado (fracdo de
ejecdo [FE] do VE= 44%) e funcdo sistdlica
de VD (FE do VD= 40%) também foi
evidenciado diminui¢do do tempo e funcéo
diastolica do VE. As paredes ventriculares
apresentaram caracteristica tipica de doenca
de depésito por substancia amiloide.

A bidpsia mostrou fragmentos do
miocardio cujo as fibras estdo dissociadas
por material amorfo e hialino, com
caracteres de material amiloide (Figura 2).

Diagnostico

A AC é uma doenca de dificil
diagnostico e provavelmente sua incidéncia
¢ maior do que o atualmente relatado.
Geralmente  apresenta-se  na  forma
avancada, visto que seus sintomas sdo

Figura 1: imagem ecocardiogréafica em corte
apical 4 camaras, mostrando aspecto de ‘céu
estreado’’ Amiloidose Cardiaca.
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Figura 2: exame histolégico de biopsia
miocardica mostrando area de deposicdo
intersticial de substdncia amildide. Coloracédo
hematoxilina-eosina.

inespecificos e o diagnostico tardio.’

O relato do caso mostrou um
paciente que apresentava insuficiéncia
cardiaca do tipo restritiva, com clinica de
dispneia e edema em membros inferiores.
Esta apresentacdo também foi observada
por Barreto e col.® em estudo realizado no
periodo de 15 anos no qual 6 dos 7
pacientes avaliados apresentavam dispneia
e 3 edema importante. Outro sinal
evidenciado no caso era turgéncia jugular,
caracteristico de insuficiéncia cardiaca
direita.?

O ECG e o ECO sdo métodos nédo
invasivos,  importantes no  auxilio
diagnostico da AC. Complexos QRS de
baixa voltagem no plano frontal associados
ao espessamento do septo interventricular
maior que 19,8mm séo fortes indicativos da
doenca com sensibilidade de 72% e
especificidade de 91% e valores preditivo
positivo e negativo de 79% e 88%
respectivamente, de acordo com estudo de
Rahman et al.’>**No paciente em questdo, o
ECO apresentou septo interventricular
hipertro6fico medindo 20,0mm de espessura
e as alteracGes eletrocardiograficas de
repouso e dindmicas foram compativeis
com as descritas na literatura,»>'%**

Alteracoes como espessamento
miocardico e do septo interatrial, sinais de
disfuncdo diastdlica e o tipico padrdo de
realce tardio sdo os critérios comumente
encontrados na RM para a confirmacdo de
amiloidose cardiaca, tornando-se um
importante  método  diagndstico  ndo
invasivo da doenga, conforme observado no
paciente deste relato.”'®** Como descrito

por Vogelsberg et al, a RM possui
sensibilidade de 80% e especificidade de
94%, com valor preditivo positivo de 92% e
valor preditivo negativo de 85%, para o
diagnéstico de AC. **2

Apesar de todas as evidéncias
demonstradas nos exames acima a
confirmacdo do diagndstico desse paciente
foi obtida através da bidpsia do tecido
miocardico, uma vez que este é o padrdo
ouro no diagnostico de AC.

Progndstico

No caso em questdo foi optado por
tratamento clinico com boa evolucdo do
paciente. Dados de literatura demonstram
que com este tipo de conduta é possivel se
obter melhores taxas de sobrevida e
capacidade funcional.

Pacientes com  amiloidose e
insuficiéncia cardiaca tém pior prognoéstico
com sobrevida media de 6 a 9 meses. O
tratamento € inespecifico e o transplante
contra indicado, pela alta incidéncia de
recidiva.”

CONSIDERACOES FINAIS

Apoés ser submetido a avaliagdes
clinicas e a exames complementares,
sobretudo ao ECO, a doenga nao foi
definida de imediato. Somente ap6s uma
anamnese bem elaborada, com a observacéo
da piora do quadro clinico ao longo do
tratamento convencional e do exame
ecocardiogréafico, com especial atencdo aos
aspectos préprios da doenca, obteve-se uma
conclusdo que mais se aproximou do
diagnostico definitivo, confirmado pelo
estudo anatomopatolégico (Figura 2).
Mesmo sendo uma doenca rara e de dificil
diagndstico in vivo, apresenta algumas
caracteristicas como: histdria, exame fisico
e exames complementares de facil acesso;
como 0 ECG e 0 ECO, que fornecem dados
que sinalizam de forma importante para o
diagndstico de AC, além do entendimento
dos medicos cardiologistas sobre esta
doenca o que é indispensavel para o
diagndstico precoce, a fim de melhorar a
gualidade de vida dos pacientes e aumentar
sua sobrevida
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Case report: male patient of 62 years, hypertension, cardiac evaluation sought for surgical risk
of varicectomia. Examinations performed as electrocardiography, echocardiography and
magnetic resonance were suggestive of cardiac amyloidosis and the confirmation made by
cardiac biopsy. Conclusion: it is important to the understanding and early diagnosis of the
disease in order to improve patient survival.
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