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mas criar as possibilidades para a sua
producdo ou a sua construgcdo. Quem
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RESUMO

A amiloidose cardiaca é uma doenca causada pela deposi¢cédo de proteinas amiloides
no tecido cardiaco. Essa doenca possui trés categorias: amiloidose de cadeias leves
(AL), secundaria (AA) e hereditaria. As manifestacdes clinicas da amiloidose variam
de acordo com os 0Orgaos acometidos, entretanto, € comum o aparecimento de
sintomas inespecificos. Apesar de estar ganhando importancia no cenario atual,
permanece subdiagnosticada, principalmente devido a falta de suspeita clinica. O
reconhecimento precoce € importante para um melhor progndstico. Este estudo tem
o intuito de ampliar o conhecimento acerca do tema e relatar um caso clinico no qual
a paciente foi diagnosticada com amiloidose de cadeias leves com comprometimento
cardiaco por meio de sinais de alerta e exames n&o invasivos, como O
ecocardiograma.

Palavras-chave: Amiloidose cardiaca. Amiloidose de cadeia leve. Hipotenséo
postural. Ecocardiograma.



ABSTRACT

Cardiac amyloidosis is a disease caused by the deposition of amyloid proteins in
cardiac tissue. This disease has three categories: light chain amyloidosis (LA),
secondary (AA) and hereditary. The clinical manifestations of amyloidosis vary
according to the affected organs, however, it is common for the appearance of
nonspecific symptoms. Although it is gaining importance in the current scenario, it
remains underdiagnosed, mainly due to the lack of clinical suspicion. Early recognition
Is important for a better prognosis. This study aims to expand knowledge on the subject
and report a clinical case in which the patient was diagnosed with light chain
amyloidosis with cardiac involvement by means of warning signs and non-invasive
tests, such as echocardiography.

key words: Cardiac amyloidosis. Light chain amyloidosis. Postural hypotension.
Echocardiogram.
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1 INTRODUCAO

A amiloidose cardiaca, objeto desse estudo, ocorre devido a deposicdo
anormal de proteinas de formas atipicas (amiloides) no tecido cardiaco. Essa doenca
permanece subdiagnosticada, principalmente devido a falta de suspeita clinica.
Mesmo com técnicas de diagndstico e tratamentos modernos seu progndstico ainda
permanece reservado. Muitos casos de amiloidose cardiaca sdo diagnosticados
apenas em estagios avancados, quando as opc¢des de tratamento sdo escassas e
associadas a uma sobrevida limitada. Assim, o reconhecimento precoce da amiloidose
cardiaca é importante para que o tratamento seja iniciado antes que ocorram

alteracoes irreversiveis (BHOGAL, et al., 2018).

A doenca estudada pode ser dividida em trés categorias: primaria, também
conhecida como amiloidose de cadeias leves (AL), decorrente da juncéo e posterior
deposicdo das cadeias leves de anticorpos circulantes no organismo; secundaria
(AA), reativa ou adquirida, geralmente surge como complicagcdo de uma inflamagéao
ou infeccdo cronica; e hereditdria que possui como principais genes afetados a
transtirretina (TTR) e RBP4 (MONTEIRO e DIZ, 2015).

Portanto, este trabalho teve como objetivo ampliar o conhecimento acerca do
tema, reunindo informacdes por meio de uma revisao literaria e exemplificando-o por
meio de um relato de caso. A seguir, relatamos o caso de uma paciente com
amiloidose do tipo cadeias leves (AL), onde a suspeita diagndstica ocorreu devido aos
sintomas relacionados ao aparelho cardiovascular e a disautonomia, sendo o

ecocardiograma a ferramenta fundamental para a suspeita clinica.



2 METODOLOGIA

A metodologia para revisdo da literatura se estabelece por meio da analise dos
artigos cientificos disponiveis nas bases de dados PUBMED e SCIELO, tendo como
delimitagdo de publicagdo os ultimos 5 anos e com recorte tematico a amiloidose
cardiaca. Foram usados como critérios de excluséo os artigos de relatos de caso. Os
termos indexadores da pesquisa serdo: cardiac amyloidosis, light chain amyloidosis,

postural hypotension.

Para o estudo de caso, foi analisado prontuario da paciente no ambulatério de
clinica médica da Policlinica Trés Pocos — UniFOA (Centro Universitario de Volta
Redonda) com diagnéstico firmado de amiloidose cardiaca do tipo cadeias leves (AL),
tendo o projeto sido aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa em Seres Humanos
do UniFOA, sob CAAE 34898919.5.0000.5237.



3 RESULTADO

Trata-se de uma mulher com 67 anos, branca, previamente assintomética, com
histria de perda do apetite, astenia e sudorese fria ha 1 ano, piora acentuada nos
ultimos 3 meses, quando passou a apresentar tonteira e turvagao visual aos pequenos
esforcos e mesmo em repouso. Refere perda de 19 quilogramas no ultimo ano.
Passado de cirurgia para retirada de meningioma frontal a esquerda ha cerca de 10
anos e hipertensdo arterial sisttmica, mas no momento ndo precisa tomar
medicamentos para esta. Ex-tabagista e sem antecedentes familiares de cardiopatias.
N&o apresentava queixas de precordialgia aos esfor¢os ou sincope. Estava em uso

de Lamotrigina e Sertralina.

Ao exame fisico estava emagrecida, consumida, hipocorada ++/4, desidratada
++/4 e sem edemas. O aparelho cardiovascular apresentava ritmo cardiaco irregular,
em 2 tempos, as bulhas eram normofonéticas, auséncia de sopros cardiacos ou
carotideos. A presséao arterial verificada em decubito foi igual a 140 x80 mmHg em
membro superior esquerdo, caindo para 110 x 60 mmHg em posi¢cdo ortostatica.
Manifestava tonteira quando permanecia de pé por curtos periodos, necessitando de
ajuda de terceiros para deambular. O abdome encontrava-se flacido, indolor a

palpacao e sem massas ou visceromegalias palpaveis.

O eletrocardiograma nesta oportunidade (n&o disponivel) mostrava Flutter atrial
e por este motivo foi encaminhada para atendimento de emergéncia e solicitados

NOVOS exames.

Eletrocardiograma (ECG): ritmo sinusal, extrassistole atrial bloqueada e
alteracGes inespecificas de repolarizacdo ventricular (AIRV). Ecocardiograma
(Figuras 1 a 3): ventriculo esquerdo (VE) apresentava miocardio hiperrefringente e
espessamento parietal difuso. Stain Longitudinal Global = - 16% com reducao da
deformagdo miocéardica nos segmentos basais e médios do VE e preservacao da
deformacédo miocéardica nos segmentos apicais (Apical Sparing). Disfuncdo diastélica
do VE estégio | (déficit do relaxamento) sem sinais e aumento da pressao no atrio
esquerdo (AE). Ventriculo direito (VD) apresentava com hipertrofia da parede livre.
Septo interatrial espessado. Valvas atrioventriculares espessadas sem sinais de
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estenose ou regurgitacdo. Discreto derrame pericardico. AE com 39mm; Espessura
diastolica do septo igual a 15mm; Espessura diastdlica da parede posterior do VE
(PPVE) igual a 15mm.

Duplex Scan de Carétidas e vertebrais: placas causando estenoses menores

gue 30% e sem repercussao hemodinamica.

Exame laboratorial: hematécrito igual a 44%; hemoglobina 13,9g/dL; VHS 47

mm; Proteina-C reativa menor que 6 mg/L.

Quando retornou com 0s exames, a paciente apresentava piora significativa do
guadro clinico, com fraqueza generalizada, tonteira e hipotensao postural. Diante dos

resultados, sobretudo do ecocardiograma, foi iniciada investigacao para amiloidose.
Principais resultados:

Eletroforese de proteinas: presenca de pico monoclonal na regido das

gamaglobulinas. Proteina monoclonal (Valor de Referéncia (VR): ausente): 0,85 g/dL.

Imunofixagcdo — Sangue: presenca de proteina monoclonal IgG/Lambda e
cadeia leve lambda isolada. Imunofixagdo — Urina 24 hrs: proteina monoclonal
lgG/Lambda.

Biopsia de medula Ossea: discreta hipercelularidade, leve hiperplasia na
linhagem mieloide predominando segmentados maduros. Numero discretamente
aumentado de plasmadcitos intersticiais (CD138+) isolados ou formando pequenos
grupamentos peri-capilares correspondendo a 5% da celularidade, com expresséo
predominante ndo usual de cadeia leve de imuniglobulina Lambda com escassas
células Kappa positivas. Pesquisa de depoésito amiloide (vermelho congo) se mostrou

negativa.

Biopsia retossigmoide: notava-se no cérion infiltrado lifoplasmocitario, com
presenca de depdsitos de substancias amorfo eosinofilicas, sugestiva de amiloide.

Achados histoldgicos sugestivos de amiloidose intestinal.

Apos os resultados dos exames, o diagnostico final foi de Amiloidose do tipo

Cadeias Leves e a paciente foi encaminhada para tratamento com hematologista.



Figura 1 — Ecocardiograma. Imagem de mapa “STRAIN” obtida pelo
ecocardiograma, evidenciando preservacao da funcdo nos segmentos apicais.
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Fonte: Exames realizados pela paciente.

Figura 2 — Ecocardiograma. Imagem bidimensional no corte apical quatro camaras.
VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; Ao: aorta; VD: ventriculo direito.

Fonte: Exames realizados pela paciente.

Figura 3 — Ecocardiograma. Imagem de ecocardiograma bidimensional, corte apical

duas camaras, evidenciando o volume do atrio esquerdo.
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Fonte: Exames realizados pela paciente.

Figura 4 — Cintilografia. Imagem de cintilografia miocardica com 99mTc-Pirofosfato,
com reconstrucdo tomogréfica do térax nos eixos Transverso, Coronal e Sagital.
Observe acumulo anédmalo do radiotragador na projecdo da area cardiaca —
intersecdo das linhas
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Fonte: Exames realizados pela paciente.

Figura 5 — Cintilografia. Imagem de cintilografia miocardica com 99mTc-Pirofosfato,
com reconstrucdo tomogréfica do térax nos eixos Transverso, Coronal e Sagital.
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Observe acumulo anémalo do radiotragador na projecao da area cardiaca —
intersecao das linhas.
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Fonte: Exames realizados pela paciente.



14

4 DISCUSSAO

A amiloidose é uma doenca causada pela alteracdo na sintese das proteinas,
com producdo de formas atipicas e que sdo depositadas no meio extracelular de
diversos 6rgaos e tecidos (ALAMBERT et al., 2007). Atualmente, sdo conhecidas mais
de 30 proteinas amiloides humanas, das quais cinco sao responsaveis por infiltracao
no miocardio causando amiloidose cardiaca (AC): imunoglobulina de cadeia leve (AL),
imunoglobulina de cadeia pesada, transtirretina (TTR), amiloidose sérica A, 14
polipoproteina (Al) (CESTARI, et al., 2018).

Anteriormente, o diagnéstico da amiloidose era realizado pela bidpsia
endomiocardica corada pelo vermelho do congo. Hoje, avancos tecnoldgicos,
permitem que ele seja feito de maneira ndo invasiva. Nesse sentido, esse trabalho
tem como objetivo mostrar alguns sinais de alerta que proporcionam um raciocinio

clinico e reforcar a importancia de alguns exames para identificar a doenca.

A amiloidose de cadeia leve é doenca que se manifesta de forma sistémica e
gue ocorre pela distribuicdo de proteina amiloide, que, por sua vez, € composta por
imunoglobulinas Kappa e lambda, conhecidas como cadeias leves. Além disso, pode
haver comprometimento de inUmeros sistemas como cardiaco, gastrointestinal e

outros.

As manifesta¢cfes clinicas da amiloidose variam de acordo com os 6rgéos
acometidos e o reconhecimento delas € necessario para iniciar a devida avaliacao
(BHOGAL, et al., 2018). E comum o aparecimento de sintomas inespecificos como
fadiga, anorexia e perda de peso (MONTEIRO; DIZ, 2015). Cerca de 80% dos
pacientes diagnosticados com amiloidose cardiaca apresentam insuficiéncia cardiaca
(IC), geralmente sem acometimento da fracao de ejecdo (FE) (CESTARI, et al., 2018).
Em cerca de 50% dos casos diagnosticados ocorre o acometimento do musculo
cardiaco. (FERNANDES, et al., 2016; BHOGAL, et al., 2018).

Neste relato a paciente apresentava em sua primeira consulta uma
consideravel perda de peso no ultimo ano, astenia, acompanhada de uma significativa

hipotensdo postural. Esta € explicada pela neuropatia autonémica, que € uma grave
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complicacdo que costuma aparecer de forma isolada ou associada a neuropatia
periférica. Ao exame fisico, a variacdo de PA maior que 20mmHg, considerado sinal
de alerta, justificou a realizacdo de um ECG que apresentou alteracdes sugestivas de
flutter atrial.

Apesar de importante os achados clinicos, os testes laboratoriais e os exames
nao invasivos sao necessarios. Sao diversos 0s achados em exames que contribuem
para o seu diagndéstico tendo em vista que ndo ha um exame especifico e, por isso, é

necessaria uma avaliacdo minuciosa (ALAMBERT et al., 2017).

O principal exame solicitado foi o ecodopplercardiograma que apresentou
espessamento ventricular, preservacao da fracédo de ejecéo e Apical Sparing. Somado
a isso, as biopsias de reto e colo sigmoide, apontam acometimento do sistema

gastrointestinal que por vezes sdo assintomaticos.

Segundo o autor Mesquita (2017, p. 2), “os dois 6rgdos mais comumente
afetados sao o rim e o coragao, correspondendo a 60-80% dos casos. O envolvimento
renal se manifesta como sindrome nefrética ou proteindria assintomatica.” Porém, o
relato ndo apresenta achados laboratoriais significativos de comprometimento renal,
evidenciando a peculiaridade do paciente, jA& que nem sempre ha comprometimento

renal associada ao cardiaco.

A amiloidose AL é, frequentemente, o resultado de um aumento clonal de
células plasmaticas na medula éssea e, portanto, a terapia com quimioterapicos
citotoxicos pode ser eficaz (REF). Ela busca reduzir o numero de fibrilas amiloides e
retardar o processo da doenca, onde, visa reduzir as cadeias livres. (BHOGAL, et al.,
2018). A paciente em questdo deu inicio ao tratamento quimioterapico com
Ciclofosfomida e Bortezomib, este € um inibidor do proteassoma que induz resposta
hematoldégica rapida e quando administrada juntamente com dexametasona e

ciclofosfamida € o tratamento de primeira linha.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

A amiloidose tem ganhado importancia no cenério atual principalmente por
poder acometer 6rgdos como 0 coracédo e levar a insuficiéncia cardiaca. Este caso
retrata a importancia de se atentar aos sinais de alerta para um diagndstico precoce,
proporcionando inicio rapido do tratamento. Os sintomas apresentados, inicialmente

atribuidos a insuficiéncia cardiaca, tiveram o ecocardiograma como ferramenta

decisiva para o diagnostico da AL.
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