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Amiloidose Cardiaca — quando pensar?

Com a evolucédo de exames diagnosticos e conhecimento médico, cada vez
mais tem sido diagnosticados casos de Amiloidose, 0s quais antes passavam
despercebidos ou confundidos com cardiopatia hipertensiva ou outras
cardiomiopatias restritivas.

Quadro Clinico

O médico deve estar atento a sinais e sintomas tipicos, como disfuncéo
periférica autonémica sensitivo-motora e cardiopatia.

Pacientes maiores de 60 anos, sexo masculino, apresentando insuficiéncia
cardiaca (IC) refrataria e hipotenséo postural ou hipertensao arterial sistémica
gue passou a ser controlada facilmente, devem sempre ser incluidos na
Hipotese Diagnostica de Amiloidose.

Também deve haver suspeicédo paciente idoso com estenose aodrtica grave de
baixo fluxo e baixo gradiente

Os sinais extracardiacos mais comuns sao sindrome do tanel do carpo bilateral,
ruptura espontanea do tendéo do biceps e neuropatia periférica.

Em exames complementares pode se observar a desproporcéo da voltagem do
QRS no ECG em relagcdo a espessura miocéardica no ECO, ou seja, indica o
aumento da espessura do ventriculo esquerdo (= 12 mm) associado a voltagem
normal ou baixa no ECG. Disturbios do ritmo, como a fibrilacdo atrial (FA) e
bloqueios atrioventriculares também s&o frequentemente observados na
doenca.

O ECO pode demonstrar cardiomiopatia restritiva do tipo infiltrativa com fracéao
de ejecao preservada ou reduzida. Um achado caracteristico € o padrao “cereja
de bolo”, ou “apical sparing”, no estudo de deformacédo miocardica

A ressonancia magnética cardiaca e a cintilografia cardiaca com pirofosfato
também sdo exames iniciais recomendados, onde se observam alteracfes
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bastante indicativas da amiloidose, porém nem sempre sdo exames disponiveis
para a populacéo.

Tipos de amiloidose cardiaca e tratamentos especificos:

Os dois principais tipos de amilose cardiaca sdo a amiloidose de cadeias leves
(AL) e a amiloidose por transtirretina (ATTR), que tém apresentacao clinica
sobreposta, porém com grande diferenca na evolucdo e no tratamento a ser
instituido.

O primeiro passo ha investigacdo diagnostica apos a suspeita clinica e os
exames iniciais € o rastreamento para cadeias leves monoclonais com:

1. dosagem da relacéo kappa/lambda sérica;
2. imunofixacdo sérica; e
3.  imunofixacao urinaria.

A forma AL é uma doenca hematoldgica clonal neoplasica, e causa um
envolvimento  multiorganico mais agressivo. O diagnéstico tardio
frequentemente resulta em morte nos primeiros 6 a 12 meses.

ApoOs a deteccao de cadeias leves monoclonais, deve-se solicitar a realizagéo
de bidpsia pelo hematologista para confirmacéo diagnostica e elaboracdo da
estratégia terapéutica.

A base do tratamento consiste em eliminar o clone de plasmadcitos produtores
da imunoglobulina aberrante na medula éssea e na normalizacdo dos niveis de
cadeias leves.

ATTR: Amiloidose Transtirretina

Trata-se de uma proteina cuja principal funcéo fisioldgica € o transporte de
tiroxina (T4) e de retinol (vitamina A). A mutacdo do gene da TTR (ATTRv)
resulta em uma forma agressiva e sistémica da amiloidose e tem carater
autossOmico dominante. Ja a forma selvagem (ATTRwt) parece estar
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associada ao processo de envelhecimento e tem uma forte predominancia no
sexo masculino (80% a 90% dos casos).

Caso o rastreamento para AL seja negativo, a cintilografia cardiaca com
marcador 0sseo — sendo o pirofosfato o Unico marcador deste tipo disponivel
no Brasil — pode confirmar o diagndstico de ATTR ao mostrar grande captacao
do marcador na area cardiaca, de grau 2 ou 3.

Cabe ressaltar a importancia de bidpsia endomiocardica para casos com alta
suspeicao clinica da forma AL com biopsia de tecido periférico negativo ou
guando a cintilografia ndo puder ser realizada ou apresentar resultado
inconclusivo.

Para os casos confirmados de ATTR, recomenda-se 0 seguenciamento
genético devido as implicacbes prognosticas e terapéuticas, e para
aconselhamento genético.

Os tratamentos especificos recomendados sao: estabilizadores dos tetrameros
da TTR, inibidores da sintese hepatica de TTR e degradacao e reabsorcéo das
fibrilas amiloides depositadas.

TRATAMENTO da Insuficiéncia Cardiaca

O objetivo do tratamento da IC deve ser a manutencdo da euvolemia com
restricdo hidrica e medicamentos, principalmente os diuréticos de alca. Nao ha
evidéncia de beneficio do uso de farmacos usualmente recomendados para IC
com fracdo de ejecdo reduzida, como inibidores da enzima conversora de
angiotensina I, blogueadores dos receptores de angiotensina I,
betabloqueadores, inibidores da neprilisina e antagonistas do receptor de
angiotensina Il e inibidores do cotransportador 2 de soédio-glicose (SGLT2).
Existe um grande risco de hipotensdo — associado a disfuncdo autonémica —
com o uso destes medicamentos. A anticoagulacédo oral é recomendada para
todos o0s pacientes com amiloidose cardiaca e fibrilacdo atrial,
independentemente do calculo do risco de tromboembolia.
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