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Objetivo- Avaliar asformasdeapresentacdo daami-
|6idose cardiaca em hospital terciario.

Métodos- Nosultimos 15 anos, foramidentificados8
pacientes comamil6idose, sendo 5 mulheres, comidades
entre23e83 (média 62) anos. Apbsanamnese eexamefisi-
coforamsubmetidosa el etrocar diograma (ECG), ecocar -
diograma (ECO), estudo com pirofosfato de tecnécio e
bi6psia endomiocérdica, cujosresultados permitiramca-
racterizar suasformasclinicas.

Resultados - Sete pacientes apresentavam dispnéia
aos esforcos, 6 quadro de insuficiéncia cardiaca conges-
tiva (ICC), 1 sincopes. O ECG identificou bloqueio atrio-
ventricular total (BAVT) em4 casos e érea el etricamente
inativa anter o-septal emoutros4. O ECO mostrou diame-
trosnormaisemtodosefracio deejecdo discretamentere-
duzida em 6. Hipertrofia do septo e parede posterior em
todos, sendo em 7 comaspecto sugestivo de doenca de de-
pdsito (aspecto granuloso). Os dados clinicos caracteri-
zam dois grupos, um com BAVT e outro com cardio-
miopatiarestritiva. A evolugéo foi diferente commelhora
clinicaapdsoimplante demarcapassono primeirogrupoe
ma evolugo no grupo com cardiomiopatia restritiva que
evoluiu de maneirarefrataria, 3 falecendo emmenosde 6
meses apds diagndstico.

Conclusio- A presencadeaumento da espessuradas
paredesao ECO, discreta disfuncéo sistdlica easpecto de
doenca de depésito identificaram a quase totalidade dos
casos. Cardiomiopatia restritiva e distrbio de condugéo
foram as formas de apresentacdo, sendo o progndstico
muito reservado nos pacientescomformarestritiva, evo-
luindo para ICC refratéria.

Palavras-chave: amiléidosecardiaca, insuficiénciacardiaca,
blogueioatrioventricular total

CardiacAmyloidosis. A Disease with Many
Faces and Different Prognoses

Purpose - To identify the principal forms of cardiac
amiloydosis presentation in aterciary hospital.

Methods - Eight cases whith cardiac amyloidosis
wer e identified. Five werewoman, their agesranged from
23t0 83 years(mean 62). After amedical history and clini-
cal examination the patients, were submitted to comple-
mentarytests: electrocardiogram (EKG), echocardiogram
(ECHO), scintigraphy with technecium pirophosfate and
cardiac biopsy these results allowed the identification of
their clinical situation.

Results - Seven patientsrefered dyspnea, 6 werein
heart failure, 1 patient had syncope. The EKG identified
complete atrioventricular (AV) block in 4 patients, and
antero septal inactive area in the other 4. The ECHO
showed normal cardiac diameter in all (mean left ven-
tricular diastolic diameter of 46.8) and dlight reduction of
left ventricular ejection fraction; hypertrophy of the left
ventricular septal and posterior wallsinall cases, in7 cases
therewasahyper refractilegranular sparkling ECHO. Two
different groups were identified: one with complete AV
block and the second with restrictive cardiomyopathy. The
prognosiswas different in these two groups. Those with
complete AV block evol ved better after pacemaker implan-
tation and those with restrictive cardiomyopathy had
refractary heart failureand 3 of themdied.

Conclusion - Theincreased freewall and septal thick-
ness, thedlight systolic dysfunction andtheinfiltration aspect
at ECHO allow usto identify the great majority of the cases.
Those patientswith restrictive cardiomyopathy evolve with
refractory heart failureand most of themdiein afew months.

K ey-wor ds. cardiac amyloidosis, heart failure, com-
pleteatrioventricular block
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Amiléidose é uma doenga complexa ocasionada por
deposicao de substanciaamil6ide 3. A substanciaami-
|6ide pode ser encontrada em quase todos os érgéaos, mas
evidénciasclinicas dadoencaso surgem quando adeposi-
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¢do éextensa. OsOrgdosmaiscomumenteenvolvidossdo o
sistemanervoso, coragdoerim?,

Amiléidose cardiacando éfrequentementediagnosti-
cadaeasuareal incidénciando é conhecida.

Vérias formas de apresentacdo sdo descritas na
amil6idose cardiaca“, manifestagfesclinicassdo observa-
das em cercade 1/3 dos casos e 0s portadores podem ser
divididos em quatro grupos conforme as principais mani-
festacdes clinicas: cardiomiopatiarestritiva, disfuncéo
sistdlica, hipotensdo postural e distdrbio de condugao 2.

Apresentamos neste artigo nossa experiénciacom a
doenca, descrevendo asformas mais encontradas, métodos
dediagndstico, tratamento e suasimplicagdes prognosticas.

Métodos

Foram internados em nossa l nstitui¢éo, nestes dltimos
15anos, oito pacientescomaconfirmacdo dodiagndsticode
amilodidose cardiaca. Cinco eramdo sexo feminino etrésdo
masculino, variando asidadesde23a83 (x=62,7) anos.

Os pacientes foram submetidos a consultaclinicae
examefisico e, posteriormente, aexamescomplementares
paraconfirmar o diagnéstico eavaliar aextensdo dadoenca.

Naavaliacao, todosfizerame etrocardiograma(ECG) e
ecocardiograma (ECO). Dois pacientes fizeram estudo
cintilograficocom pirofosfato. Biopsiamiocardicafoi reali-
zadaem quatro casos. Necropsiaem tréscasos.

Tabelal - Principais dados clinicos e evolucéo
N° Idade Sexo Sintoma Classe Evolugéo
Principal funcional

1 83 M Cansaco 1 Compensado
2 81 F Dispnéia 1l Compensado
3 23 M Sincope 1l Compensado
4 76 F Dispnéia v Obito

5 58 F Dispnéia + Edema 1 Obito

6 57 F Dispnéia+ Edema \Y Sem contato
7 62 M Dispnéia + Edema v Obito

8 62 F Dispnéia + Edema v Obito
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Os pacientes foram acompanhados em nosso ambula-
tério e, quando ndo retornavam aconsulta, eram contactados
por telefone paraaveriguar suacondi¢doclinica.

Resultados

Natabelal apresentamososprincipai sdadosclinicos.
Doispacienteseramirmaoseapresentavam quadro clinico
deinsuficiénciacardiaca congestiva (ICC) refratéria, de
aparecimento proximo aos60 anos.

Nahistériaclinica, amaioriaapresentou sintomasde
IC. Setepacientesreferiram dispnéia, sendoqueem seisera
aosminimosesforcosouemrepouso (CFIHI/IV). Tréscasos
apresentavam edemaimportante e um procurou o hospital
emdecorrénciadequadro sincopal.

Natabelall sdo apresentados os principais achados
eetroeecocardiogréficos. Ao ECG quatro apresentavamblo-
queio atrioventricular total (BAVT), doisdelesintermitente.
Digttrbiodeconducéofoi detectadoemquatro, bloqueiocom-
pleto deramo direito (BCRD) em trés, bloqueio dadivisio
antero-septal (BDAS) do ramo esquerdo em um, bloqueio
atrioventricular (BAV) de1° grauemum. Areainativaantero-
septal foi observada em quatro (fig. 1), alteracdo da
repolarizac@oventricular emtrésefibrilacioatria emum caso.

A0 ECO, sete dos oito casos apresentavam espessa-
mento do septo ou paredelivreeaespessuravarioudel,1a
2,3(x=1,4)cm. Oventriculo esquerdo (VE) apresentou di&-
metrodiastélico, variandode3,5a5,3 (x=4,6)cmeoatrioes-
querdo (AE) didmetrode 3,5a5,0 (x=4,3)cm. A fragdo de
gjecdo (FE) doVEvarioude0,44a0,73 (x=0,53). Aspecto
sugestivo de doenca de depésito (granulagdo naespessura
do septoou paredelivre) foi descritoem setecasos(fig. 2).

Osdoispacientessubmetidosacintilografiacom piro-
fosfato de tecnécio apresentaram intensa captagéo difusa
emareacorrespondenteao miocardio (fig. 3).

Quatro casosforam submetidosabidépsiamiocérdica,
gueidentificou aspecto histol 6gico compativel com depo-
sicdodesubstanciaamil6ide(fig. 4) equatrofaleceram, sen-
do que trés com diagnéstico da doenca confirmado pela
necropsia.

Tabela 11 - Achados do €eletrocar diograma e ecocar diograma

Eletrocardiograma

Ecocardiograma

DdVE FE AE Septo Parede Doenca de
Deposito
1-BCRD - BDAS-BAV 1°grau- BAVT 53 0,73 4,4 1,4 1,4
2-BAVT 4,9 0,50 4,9 1,2 1,1 X
3-BCRD-BAVT 55 0,66 35 1,8 23 X
4- AIAS-BDAS 39 0,44 5,0 1,6 1,6 X
5-BCRD -BDAS-BAVT 4,9 0,50 4,6 13 13 X
6- AIAS- AltdeT 35 0,49 35 1,3 1,3 X
7- Fibr Atrial - BCRD - AIAS- Altde T 4,9 0.45 4,7 1,7 1,6 X
8- AIAS-AltdeT 4,6 0,52 43 1,7 1,8 X

BCRD- blogqueio completo de ramo direito; BDAS- bloqueio da divisdo antero septal do ramo esquerdo; BAV- bloqueio atrioventricular; BAVT- blogqueio atrio
ventricular total; AIAS é&reainativa antero-septal; Alt de T- alteragdo da repolarizag&o ventricular; Fibr Atrial- fibrilagdo atrial; DAVE- diametro diastdlico do
ventriculo esquerdo; FE- fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo; AE- diametro do &trio esquerdo.
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Fig. 1 - Eletrocardiogramade portador de amil6i

Com base nosresultados daavaliagdo clinicados pa-
cientesfoi possivel identificar duas formas principaisde
apresentacdo. Quatro paci entesapresentavam, predominan-
temente, distirbio de conducdo e, naevolucdo, apresenta-
ram BAV T, sendo em trés necessério implante de marca-
passo. No caso restante, 0 blogueio surgiu em decorréncia
deintoxicaco digitdlica, revertido com asuspensdo dadro-
ga. Um pacientedeste grupo veio afalecer naevolucdo. Os
outrosquatro evoluiram com quadro del CC dedificil con-
trole, tendotrésfal ecido com menosde sel smesesde segui-
mento, N&o dispomosdeinformagbessobreo casorestante
pois perdemos o contato.

O ECG fai diferente nos dois grupos. No grupo com
distirbio deconducdo, doisjaseapresentarancomBAVT e
todostinham BCRD debase, edoisBCRD eBDAS. Nogru-
po com ICC, todos tinham &rea el etricamente inativa no
ECG, umapresentando tambémBCRD eoutroBDAS.

A FEavaliadapeloECOvarioude0,50a0,73 (x=0,59)
no grupo com distarbio de conducgéo e de 0,44 a 0,52
(x=0,47) nogrupocom|CC. Odidmetrodo AE foi semel hante
nosdoisgruposeo didmetro diastdlico do V E foi maior no
grupo comdistrbiodeconducdo (51,5mm para42,2mm).

Os dois estudos cintilogréficos mostraram intensa
captacdo miocardicade pirof osfato detecnécio.

A bidpsiamiocardicaidentificou substanciaamil dide
entreasfibrascardiacas, identificadaspor diferentescolora-
¢Bes (hematoxilina/eosina, vermelho congo e por técnica
imuno-hi stoquimicaao microscopio deluz polarizada).

A necropsia confirmou o diagnostico nostrés casos
emquefoi realizadaeidentificoulesdorena emdoiseespl &
nicaemum.

Discussao

AmilGidosecardiacaépoucodiagnogticadanapréticacli-
nica. E doencarara, masprovave mentemaisfregiientedoqueé
usual mente reconhecida, umavez que apenas 0S Casos com
manifestagdes clinicas maisevidentes sfo diagnosti cados 2.

dose, evoluindo parabloqueio atrioventricular total, mostrando bloqueio AV de 1° grau e blogueio completo de ramo direito.

H& muitos tipos de amil 6idose em humanos, mas o
envolvimento cardiaco émaiscomum naamil 6idoseprimé
ria, onde ha deposi¢do de imunoglobulinas de cadeialeve
produzidapor plasmécitosno miocérdio, maiscomumente
decorrentede mielomamdaltiplo. Amil6idose secundariaé
causadapeladeposicéo deoutrasproteinasepode ser fami-
liar, senil ou devidaaprocessosinflamatérios crénicos 2,
Seusdepbsitos sdo ti pi camente pequenoseperivascul ares,
sendo raro envol vimento cardiaco expressivo.

Em gerontes € usualmente observadanas necropsias,
com quadros de pequenos depdsitos nos étrios, sem ex-
pressdo clinica. Quando deorigem familiar, somentecerca
de25% apresentam quadrocardiacoe, engera, tardiamente?.

¥ 4 - - . [ ] ; # ‘ r-‘ \
Fig. 2- Ecocardiogramabidimensional deportador deamil6idose, observa-se septo

espessado com granulag&o grosseira por todo o septo (deposito de substancia
amiléide).
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Fig. 3 - Cintilografiado coragéo com pirofosfato de tecnécio 99 mostrando intensa
captag&o em reacorrespondenteao miocardio.

O nosso pequeno universo deoito casosconfirmaque
adoencacomsignificanciaclinicaérealmenterara(peque-
na.incidénciacom tantos anos de experiénciaclinica). A
guasetotalidade dos pacientestinhamais de 50 anos etrés
delesmaisde 70, asemel hangado que édiscutido nalitera-
tura?. Nanossaexperiénciando houve predominio desexo,
guando na mundial prevalece oshomens?2.

Dois dos nossos casos sugerem a possibilidade da
etiologiafamiliar, poiseramirmdoscomamesmaformade
doenca(ICC), vindo afalecer comamesmaidade (62 anos).
Comodescrito naliteratura, apesar dedoencageneticamen-
te determinada, suas manifestactes clinicas sdo tardias e
muito raras antesdos 35 anos 2.

Do ponto devistaclinico, sdo descritasquatro formas
de apresentacdo conforme predominéanciadas manifesta-
¢Oesclinicas: cardiomiopatiarestritiva, disfuncdosistélica,
hi potenséo postural e distdrbio de condugao 2.

Na nossa casuistica, 0s pacientes apresentaram duas
formas: insuficiénciacardiacaedistrbio daconducdo. Nos
casos com falénciacardiaca, o quadro foi deinsuficiéncia
cardiaca, com importante restricéo diastélica e discreto
comprometimento dafuncdo sistélica(tab. I1). Ospacientes
com distirbio de conducéo em algum momento daevolu-
¢do apresentaram BAV T, sendo queemtrés casosfoi neces-
sarioimplante demarcapasso paracontroledo quadroeno
4° aretiradadodigital reverteuoblogueio.

Nos pacientes com distlrbio da conducéo observou-
se associadamente insuficiéncia cardiaca e disfuncéo
diastélica. Contudo estadisfuncdo erade menor importan-
ciaclinicaesemacaracteristicaderefratariedadedo outro
grupo.

Osexamescomplementaresnaamil 6i doserepresenta-
ram papel importante nacaracterizagdo dosgrupos. Osexa
mesauxiliaram asuaidentificacdo eaprevisio daevolucao e,
OECG conformedescrito naliteraturamostradreael etrica-
menteinativano grupo cominsuficiénciacardiaca(cardio-
miopatiarestritiva) ebloqueio deramodireito queevoluiu
paraBAV T no grupo com distUrbio daconducéo 2.
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A ECOfoi muito Util nacaracterizagdo dadoenca(fig.
2). Asalteragdes ecocardiogréficas sugestivas de formas
avangadas da doenca sdo aumento da espessurada parede
dosventricul os, pequenascamarasventricul ares, dilatagdo
atrial e espessamento do septointeratrial . O aspecto do au-
mento daespessuradasparedesépeculiar ao ECO bidimen-
sional, onde seidentificatexturagranulosa?*’, achados
presentes Nos NOssos casos. A maioriadostracados (7 em
8) mostrou espessamento do septo eparedelivredo VE com
aspecto sugestivo de doencade depdsito (granulagéo naes-
pessurado septo). A alteracdo rel ativamentediscretadafun-
¢do sistdlicaemrel acdo aintensidade dasmanifestactescli-
nicasdo quadro del Cfoi outro dado (til parao diagnéstico.

Emmuitoscasos, 0 ECOfoi oexamequefezaprimeira
suspeitado diagnostico, pelaidentificacdo dadisfuncéo
diastlicaeausénciadedil atagdo ventricul ar. Nanossaexpe-
riéncia, amaioria dos casos apresentava a disfungéo
diastdlicaesistdlica. Em somentedoiscasosaFE foi normal.

Outro método que auxiliano diagnéstico dadoencaé
acintilografiamiocardicacom pirofosfato detecnécio®. Os
casos de amil 6i dose apresentam captagdo miocardicapro-
porcional aintensidade do deposito de substancia ami-
|6ide. N&o é alteracdo patognomdnica, mas a presencade
captacdo em portadoresdeinsuficiénciacardiaca, semgran-
de disfuncéo sistdlica, é dado propedéutico que auxiliaa
caracterizar adoenca. Conformealiteratura?®, ométodora-
ramenteapresentaresultado falso negativo. A positividade
doexameé, emgeral, encontrado naformaextensadadoenca.

A bidpsia é método que realmente confirmao diag-
nostico, pois permite acaracterizagdo histol 6gicadasubs-
tanciaamil éide. Col oragdo especificacomvermelho congo
ou através de col oracao i muno-histoquimicaao microsco-
pio comluz polarizadapermiteidentificar osseusvariosti-
pos. Nanossaexperiéncia, entretanto, suautilidadefoi rela-
tiva, pois, nostrés casos em quefoi realizada haviaforte
suspeita clinicado diagnostico e a biépsia apenas confir-
mou asuspeita, sem entretantoidentificar casosinsuspeitos.

Assim, nanossa experiénciaos dados clinicos e dos
exames complementares permitiram caracterizar 0s casos
diagnosticados.

Fig. 4- Fotomicrografiadecorte miocardico corado pelahematoxilinae eosing, mos-
trando separacdo e substitui¢do das fibras miocérdicas por importante deposi¢éo de
substanciaamiléide (rosamaisclaro).
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O prognostico dadoencavariaconforme aformae
suaintensidade. Pudemos observar que agueles com pre-
dominio do distarbio de conduc&o apresentaram mel hor
evolucdo que os com cardiomiopatiarestritiva. Naforma
cominsuficiénciacardiacarefratéria, 3dos4 casosvierama
fal ecer com menos de sei smeses de seguimento, apesar de
tratamento intensivo. Resultado oposto foi observado na
formacom di sturbio de conducéo quando amai oriaestabi-
lizou com aterapéuti caproposta(marcapasso).

Paraorientacéo terapéuticaéfundamental o diagndsti-
co correto dadoenga, pois elatem peculiaridades 2319, Os
pacientescom amil 6idosecardiacaapresentam maior sensibi-
lidade aos digitalicos, sendo referido por SpyroveeFsale®
gue nesses casos hdo devemos prescrever este medicamen-
to. Ospacientesemusododigital, comfacilidadeapresentam
arritmiasmai sfreglientes, conformeobservamosemum caso
com BAVT, epor outro lado, ndo teriam beneficio, pois, na
doenca, predominaadisfuncdo diastélicaparaqual odigital
n&otemindicacdo ®*°. O controledal CC éredlizadabasica
mente com diuréticos. Antagonistas dos canais de célcio,
betabl oqueadoreseinibidoresdaenzimaconversorapodem
ndo ser bem tol erados pel ahipotensdo queinduzem epodem
acentuar osdisturbiosde conducao freqiientes nadoenca°.

Nas formas menos avancada tem seindicado col chi-
cinaque parece reduzir a progressdo dadoenca®. Trans-
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plante cardiaco ndo éindicado nasformasavancgadas, pois
adoencarecidivanamaioria, emcurtotempodeavaiacdo ™.

N&o tivemosno INCOR casosde hipotensdo postural
ou disfunco sistdlicapredominante, descritosnaliteratura
como formas de apresentacdo dadoenca.

Naliteratura, osautoresdescrevem marcadoresprog-
nosti cos, quepodem orientar o clinico. A espessuramiocar-
dicadaparedelivredo VE avaliadaao ECO, ndo sb édtera-
¢do diagndstica, como pode-se dizer que quanto mais es-
pessa pior aevolucdo. Pacientescom maisde 1,2 e menos
gue1,5cm apresentam sobrevidade 1,3 anoseaquelescom
maisde 1,5 de 0,4 anos >8. Novos marcadores estdo sendo
desenvolvidos. A captacdo decomponente P de substancia
amil6ide (SAP) marcado comiodo 123 tem semostrado Util
no diagndstico dadoencae naavaliagdo do prognostico 2.
Quanto mai or aabsorcao nosvérios orgdospior aevolucdo.

Podemos concluir que amil éidose cardiaca com ex-
pressio clinicaédoencarara. E maisfreglienteapartir dos
50anos, podeser familiar e o seu progndéstico depende mui-
to dasuaformade apresentacdo. A avaliagdo clinicacom-
plementadapor ECG e ECO permitecaracterizar bemadoen-
caeaformade manifestacéo: pacientes com disturbio de
conducdo predominante tém melhor evolucéo e paraospa-
cientescominsuficiénciacardiacadedificil controle, adoen-
catem caracteristicasmalignas.
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