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RELATO DE CASO

A importancia da acuracia do exame clinico no diagnéstico de
amiloidose cardiaca. Relato de caso*

The importance of accuracy of clinical examination in the diagnosis of cardiac

amyloidosis. Case report
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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: O objetivo deste estudo
foi destacar a importancia da associa¢io do exame fisico acu-
rado A exames complementares, na identificacio de doengas
raras como a amiloidose cardfaca.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 58 anos,
com histéria de dispneia, cansaco e edema nos membros in-
feriores (MMII) h4 aproximadamente nove meses, com evo-
lugao e piora rdpidas do quadro clinico, passando do grau llI
para o grau IV segundo a NYHA (Associacio de Cardiologia
de Nova York), sendo realizados cateterismo e ecocardiografia
(ECO) para avaliar a fungio hemodinimica. Ao realizarem-se
os exames, foram observados hipertrofia de ventriculo esquerdo
(VE) com moderada disfuncio sistélica e diastélica; discreta in-
suficiéncia mitral e dominéncia coronariana direita. O paciente
foi submetido ao tratamento convencional para o quadro de
insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) moderada, como o uso
de digital, diurético de al¢a associado & um poupador de potds-
sio, B-bloqueador e inibidor da enzima de conversio da angio-
tensina (IECA). Seis meses depois, apresentou piora do quadro
clinico com evolugio para ICC de grau IV. Realizou-se novo
ECO, que apresentou hipertrofia do VE, hipocinesia difusa e
miocdrdio com aspecto infiltrativo e refringente, quadro carac-
teristico e compativel com os achados sugestivos de amiloidose
cardfaca; doenca confirmada pela biopsia do miocdrdio.
CONCLUSAO: A relevincia da avaliacio clinica deste caso,
em que se destaca a rdpida evolugao do quadro geral para piora
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acentuada, apds o uso de medicamentos sabidamente tdteis no
tratamento da ICC, porém, que podem contribuir para piora
nos casos de amiloidose, como, por exemplo, diuréticos digi-
tdlicos ¢ IECA. Em associagdo aos exames complementares,
com destaque para o ecocardiograma, foi de extrema impor-
tAncia para a aproximacio do diagndstico definitivo, obtido
por meio do estudo anatomopatolégico.

Descritores: Amiloidose, Doencas raras, Exame fisico.

SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: The objective of
this study was to highlight the importance of the combi-
nation of physical examination and complementary tests
for accurate identification of rare diseases such as cardiac
amyloidosis.

CASE REPORT: Male patient, 58 years, with a history of
dyspnea, fatigue and swelling in the lower limbs (LL) with de-
velopment and worsening fast, being performed catheteriza-
tion and echocardiography (ECHO), to assess hemodynamic
functions. When carrying out the examination, we observed
hypertrophy of the left ventricle (LV) with moderate systolic
and diastolic dysfunction, mild mitral regurgitation and right
coronary dominance. The patient was undergoing treatment
for the conventional framework of moderate congestive heart
failure (CHF). Six months later, presented with worsening of
clinical development for CCI grade IV. There was new ECO,
which showed the LV hypertrophy, and diffuse hypokinesis
with myocardial infiltration and refractile appearance, char-
acteristic of this framework cardiac amyloidosis; disease con-
firmed by myocardial biopsy.

CONCLUSION: The accuracy of physical examination, cou-
pled with the complementary examinations, was of extreme
importance for the approximation of the final diagnosis ob-
tained by means of histopathological examination.

Keywords: Amyloidosis, Physical Examination, Rare Diseases

INTRODUGAO

A amiloidose ¢ uma doenga rara causada pelo depdsito pato-
légico de substincia amiloide no espago extracelular'. Embo-
ra seja causada por um distirbio do metabolismo protéico, o
nome amiloide permaneceu devido & observagio de Virchow,
que considerou a substincia com aspecto semelhante ao ami-
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do. A amiloidose cardiaca é causada por depdsito de diferen-
tes proteinas plasmdticas humanas que levam ao disttrbio de
condugdo, a cardiomiopatia restritiva e a baixo débito cardia-
co. Existem muitas formas de amiloidose: a primdaria tem sua
causa desconhecida; no entanto, estd associada a alteragoes das
células plasmdticas, como o mieloma multiplo. A secunddria
¢ assim denominada por ser secunddria as doengas como a tu-
berculose ou a artrite reumatoide; a terceira forma consiste na
amiloidose hereditdria, a qual afeta os nervos e alguns érgaos
como rins, figado, coragio e cérebro. Outra forma de ami-
loidose estd associada ao envelhecimento normal do homem
e afeta particularmente o coragao®. A amiloidose tem amplo
espectro de manifestagoes clinicas, desde pacientes assintomd-
ticos, com depdsito localizado, as formas sistémicas com en-
volvimento generalizado e faléncia de multiplos 6rgaos®.

O objetivo foi relatar um caso de paciente com quadro de
insuficiéncia cardfaca do tipo restritiva devido 4 amiloidose
cardiaca diagnosticada em vida, além de chamar atengio para
a importancia do exame clinico no diagnéstico de doengas
raras, apesar de toda a tecnologia atual.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 58 anos, brasileiro, natural de Dou-
rados, MS, com histéria de dispneia, cansaco aos médios esfor-
cos e edema nos membros inferiores (MMII). Os sintomas, com
inicio em agosto de 2006, evoluiram com piora progressiva para
insuficiéncia cardfaca grau IV segundo a New York Association
Heart (NYAH), levando-o a procurar um servi¢o de Cardiolo-
gia, sendo, entdo, feita avaliagio por meio de ecocardiografia,
com resultado de importante disfuncdo diastélica, cintilografia
do miocdrdio com diagnéstico de hipocinesia acentuada difusa
do ventriculo esquerdo (VE), com hipocapta¢io na parede infe-
rior, sendo encaminhado ao servico de Hemodinimica. No ca-
teterismo cardfaco constatou-se frequéncia cardiaca de 68 bpm,
volume diastélico final do VE de 115 mL/m?, volume sistdlico
final do VE de 69 mL/m?, volume sistdlico do VE de 46 mL/m?,
fracio de ejecio de 40%, encurtamento apical do VE de 11% e
encurtamento antero-inferior de 18%.

VE hipertréfico com moderada disfungio sistdlica e diasté-
lica; insuficiéncia mitral discreta; corondrias sem lesdes obs-
trutivas significativas e dominancia coronariana direita. Em
janeiro de 2007 o paciente foi internado em um hospital de
Campo Grande, MS. Apés internacio em unidade de terapia
intensiva (UTI) durante seis dias, com realizacio de exames
laboratoriais e ecocardiografia, foi instituido tratamento para
compensa¢io do quadro de ICC, com discreta melhora. Teve
alta com a prescrigio por via oral de captopril (25 mg/dia), di-
goxina (0,25 mg/dia), espironolactona (25 mg/dia), furosemida
(40 mg) 2 comprimidos a cada 12 horas e caverdilol (6,125 mg)
a cada 12 h/dia. Evoluiu com piora progressiva, apresentan-
do dispneia em repouso, anasarca e intolerincia alimentar,
quando se apresentou a esse grupo da instituigio de ensino
superior, sendo submetido 4 avaliacdo clinica e aos primeiros
exames complementares em julho de 2007. Ao realizar o exa-
me fisico, constatou-se o quadro de ICC de grau IV segundo
a NYHA; eletrocardiograma apresentando ritmo sinusal, com
bloqueio do ramo direito, alteragbes difusas da repolarizacio

ventricular, com baixa voltagem e sobrecarga ventricular es-
querda. O ecocardiograma (ECO) (Figuras 1 e 2) apresentou
fragdo de ejecao de 43%, massa ventricular esquerda de 433
g, volume sistélico de 39 mL e relagio volume/massa de 0,18
mL/g; hipertrofia do VE, hipocinesia difusa e miocdrdio com
aspecto infiltrativo e refringente, caracteristico da doenga ami-
loidética. O ECO ¢é muito ttil na caracterizacio da doenca.
As alteragdes ecocardiogréficas sugestivas de formas avanca-
das da doenca sio: o aumento da espessura da parede dos
ventriculos, pequenas cAmaras ventriculares, dilatagao atrial
e espessamento do septo interatrial. O aumento da espessura
das paredes ¢ peculiar do ECO bidimensional, com o qual se
identifica a textura granulosa no presente caso®. Assim, foi
encaminhado para a realiza¢do da biépsia do miocdrdio em
06 de julho de 2007 (Figuras 3 e 4), confirmando-se o diag-
ndstico de amiloidose cardiaca. O paciente foi encaminhado
para realizagio de exames de citologia do liquido ascitico, de
ultra-som de abdémen e de biopsia de tecido gdstrico, com
o objetivo de avaliar o comprometimento de outros érgios.
A avaliagdo do comprometimento de outros érgios teve re-
sultado negativo.

Figura 1 — Imagem ecocardiogréfica bidimensional paraesternal de plano
longitudinal

Observa-se hipertrofia biventricular e aumento atrial esquerdo, com aspecto infil-
trativo e refringente, caracteristico da doenca amiloidética.

Figura 2 — Imagem ecocardiografica unidimensional paraesternal.

Observa-se hipertrofia biventricular, com importante hipertrofia ventricular es-
querda, com aspecto infiltrativo e refringente, caracteristico da doenga amiloi-
dética.
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Figura 3 — Exame histolégico da biépsia do miocérdio evidenciando
macica deposi¢io de substdncia amiloide no intersticio intramiocdrdi-
co, ilhando grupos de cardiomidcitos. Vermelho congo a luz polarizada
(320x240 pixels)

Figura 4 — Exame histolégico de biopsia miocdrdica mostrando depé-
sitos intramiocdrdicos de substincia amiloide no intersticio. Coloragao
Vermelho congo a luz polarizada (320x240 pixels).

Figura 5 — Exame histolégico de biopsia miocdrdica mostrando depé-
sitos intramiocdrdicos de substincia amiléide no intersticio. Coloragao
vermelho congo (tamanho 320x240 pixels)
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DISCUSSAO

A amiloidose cardiaca é causada por depésito amiloide derivado
de diferentes proteinas plasmdticas humanas, sendo pouco diag-
nosticada na prética clinica. E uma doenca rara e mais comum
nos idosos, mas, provavelmente, mais frequente do que ¢ usual-
mente reconhecida, uma vez que apenas os casos com manifes-
tagdes clinicas mais evidentes sio diagnosticados’. Histologica-
mente, os depdsitos comegam como aciumulos sub-endocardicos
focais no interior do miocdrdio, entre as fibras musculares. As
expansoes desses depésitos no miocérdio causam atrofia por pres-
sdo de suas fibras tornando-as nao complacentes, resultando em
comprometimento sist6lico e diast6lico. Na maioria dos casos, os
depésitos sdo separados e amplamente distribuidos, mas, quando
sub-endocdrdicos, o sistema de condugdo pode ser prejudicado,
levando as anormalidades eletrocardiograficas que sao observadas
em alguns pacientes’. Como consequéncia desses depdsitos pode
ocorrer distdrbio da condugao cardiaca, cardiomiopatia restritiva,
baixo débito cardfaco e comprometimentos atriais isolados®. O
referido paciente, apds passar por vdrias avaliagoes fisicas, clini-
cas, laboratoriais e internagées, inclusive em UTI na cidade de
Campo Grande, MS, apresentou-se a esse servico em julho de
2007 com quadro de insuficiéncia cardfaca descompensada, clas-
se funcional grau IV segundo a NYHA'. Em uso de terapéutica
cldssica para insuficiéncia cardfaca, o que frequentemente resulta
em piora no quadro de evolu¢io da doenca. Portanto, deve-se
suspeitar de amiloidose cardfaca quando houver piora do quadro
clinico em resposta ao tratamento convencional, em especial no
caso de pacientes com mais de 50 anos de idade. A terapéutica,
infelizmente, é apenas sintomdtica, devendo-se evitar, se possivel,
digitdlicos, B-bloqueadores e antagonistas do cdlcio, consideran-
do que alguns estudos tém demonstrado aumento da sensibilida-
de a esses fArmacos. Agentes vasodilatadores e diuréticos devem
ser usados judiciosamente.

CONCLUSAO

Analisando-se o caso descrito, concluiu-se que, apds haver pas-
sado por vdrias avaliagoes e submetido as avaliagoes clinicas e a
exames complementares, sobretudo ao ecocardiograma, a doenga
ndo foi definida. Somente apds uma anamnese bem elaborada,
com a observagio da piora do quadro ao longo do tratamento
convencional e do exame ecocardiogrifico, com especial aten-
G40 aos aspectos préprios da doenca, obteve-se uma conclusio
que mais se aproximou do diagnéstico definitivo confirmado
pelo exame “Gold Standard,” que é o estudo anatomopatolégico
pela coloragio Vermelho Congo (Figura 5) e com birrefringén-
cia verde 4 luz polarizada (Figuras 3 e 4). Seriam muito Uteis as
realizacoes de técnicas histoquimicas para definir qual o tipo de
proteina fibrilar envolvida, importante para o diagnéstico, para o
progndstico e para a terapéutica. Contudo, nio se tem disponi-
veis com facilidade em nosso pais.

Mesmo sendo uma doenga rara e de dificil diagnéstico in vivo,
chama-se atencio para o fato de apresentar algumas caracteristi-
cas como histdria, exame fisico e exames complementares de ficil
acesso, como o eletrocardiograma e o ecocardiograma, fornece-
rem dados que sinalizam de forma importante para o diagnéstico
de amiloidose’.
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