Imagem

Amiloidose Cardiaca por Transtirretina Simulando Cardiomiopatia

Hipertrofica em um Paciente Idoso

Transthyretin Amyloid Cardiomyopathy Mimicking Hypertrophic Cardiomyopathy in an Older Patient

José Pedro Alves Guimaraes,’

Joana Trigo,” Fernando Gongalves,’

J. llidio Moreira’

Centro Hospitalar de Trds-os-montes e Alto Douro EPE — Cardiologia,’ Vila Real — Portugal

A amiloidose cardiaca por transtirretina de tipo selvagem
(Wt-ATTR-CM) é cada vez mais reconhecida devido ao
reconhecimento da prevaléncia crescente, avangos em métodos
de diagnéstico e desenvolvimento de tratamentos eficazes.

Relatamos o caso de uma paciente de 88 anos com histérico
de hipertensdao, doenga renal cronica (DRC), insuficiéncia
cardiaca com fragao de ejegdo preservada e sem histérico
familiar relevante. Ela se apresentou ao pronto-socorro com
histérico de sincope, tosse produtiva, agravamento da dispneia
e febre. Ausculta com sopro sistélico grau l/VI na borda esternal
esquerda, auséncia de sons respiratérios na base pulmonar direita
e roncos bilaterais.

O eletrocardiograma revelou bloqueio atrioventricular (AV)
completo; a radiografia de térax, um edema alveolar bilateral e
consolidagdo no pulmao direito, e os resultados analiticos foram
notdveis para lesdo renal aguda com hipercalemia. O bloqueio
AV foi resolvido apés a corregao dos niveis de potéssio, e ela
foi internada com o diagnéstico de pneumonia adquirida na
comunidade e insuficiéncia cardiaca descompensada.

O ecocardiograma transtoracico (Video 1) revelou hipertrofia
assimétrica do ventriculo esquerdo (Figura 1 —A e B) e movimento
anterior sistélico da vélvula mitral causando obstrucdo da via
de saida do ventriculo esquerdo (VSVE), com encerramento
mesossistélico da valvula adrtica (Figura 1 - C e D). Esses achados
foram indicativos de cardiomiopatia hipertréfica (CMH). O
VE ndo estava dilatado e tinha fracdo de ejecao preservada;
sua deformagdo longitudinal global (GLS) foi reduzida com
preservacao da deformidade miocardica nos segmentos apicais
(padrao de “apical sparing”) (Figura 2). Havia insuficiéncia mitral
moderada, insuficiéncia adrtica leve e a pressao sistélica da artéria
pulmonar estimada era de 40 mmHg.

A cintilografia com DPD-*"Tc mostrou captagao difusa do
tragador biventricular (grau Il, Figura 3), e ndo se encontrou
nenhuma evidéncia de proteina monoclonal no soro e
imunofixacdo da urina, tampouco em ensaio de cadeia leve.

As caracteristicas ecocardiograficas, a captagao cardiaca com
DPD-*"Tc e a auséncia de proteina monoclonal definiram o
diagnédstico de ATTR-CM.
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Infelizmente, a paciente evoluiu de forma desfavoravel, com
superinfecgdo nosocomial e insuficiéncia cardiaca progressiva,
culminando em ébito. Os resultados do teste genético de TTR
foram negativos, confirmando assim o diagndstico de wt-ATTR.

WH-ATTR pode ser a forma mais frequente de amiloidose
cardiaca,’ no entanto, o diagnéstico é desafiador dado o amplo
espectro clinico, falta de achados “classicos” e o fenétipo atribuido
a doenga cardiaca hipertensiva, estenose aértica, ou HCM.

A ecocardiografia é o marco do diagndstico, e o principal
achado é a HVE, mas a proporgao de pacientes com HVE
assimétrica é alta.? O strain é (til para o diagnéstico diferencial
devido ao seu padrao diferenciado de “segmentos apicais”.’
Outros sinais sao espessamento da vélvula, espessamento do septo
atrial, hipertrofia ventricular direita (HVD), dilatacao biatrial, efusao
pericardica leve e aspecto em granular cintilante do miocardio.*

A cintilografia com tracadores 6sseos de medicina nuclear
é atil para o diagnostico ndo invasivo. A captagao de grau Il
ou lll na auséncia de uma proteina monoclonal obteve 100%
de especificidade e valor preditivo positivo em um estudo de
referéncia.” Como a amiloidose de cadeia leve é capaz de causar
captacao cardiaca leve e a gamopatia monoclonal de significado
inderteminado é comum em pacientes mais velhos, a andlise
de protefna monoclonal é obrigatéria. Por fim, o teste genético
é necessdrio para distinguir entre amiloidose ATTR hereditaria
(ATTRh) e amiloidose de tipo selvagem (Wt-ATTR).*

A ATTR-CM é uma causa pouco reconhecida de insuficiéncia
cardiaca em idosos. Com o desenvolvimento de terapias eficazes,
o reconhecimento e diagnéstico adequados de ATTR-CM terao
um impacto terapéutico significativo.
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Video 1 - Ecocardiograma transtorécico, visdo paraesternal e apical. Vélvula (seta vermelha) (C-D) com gradiente intraventricular maximo de 70 mmHg.
URL: http:/7abccardiol.org/supplementary-material/2021/11604/2020-0236-video01.mp4

+ Vel 417 cm/s
PG 70 mmHg

Figura 1 - Hipertrofia assimétrica do septo (septo=19mm; parede posterior=13mm) (AB);, movimento anterior sistdlico da vélvula mitral causando obstrugdo
da via de saida do ventriculo esquerdo (VSVE) e encerramento mesossistélico da valvula adrtica.
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Figura 2 - GLS reduzido (-12,4%) e preservagdo da deformidade miocérdica nos segmentos apicais (padréo de “apical sparing”)

.

Figura 3 - Cintilografia com DPD-99mTc mostrando captagao do tragador biventricular grau Il.
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