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Descrevemos o caso de um paciente masculino de 42 Heart Disease and Systemic Amyloidosis. In
anos, com amiloidose sistémica, provavelmente primaria, Vivo Diagnosis
comprometendo o coragdo. Ressaltam-se os aspectos

fisiopatolégicos, clinicos e arelativa raridade do diagnés- This is the case of a 42year-old male with systemic

tico in vivo. Discutem-se, ainda que limitados, os aspectos amyloidosis, probably primary, and heart involvement.

terapéuticos relacionados aos problemas cardiacos.

Physiopathological and clinical aspects are described as
well as the rarity of the diagnosis in vivo. The limited

aspects of therapy are also described.
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A amiloidose cardiaca é causada por depdsito ami-
|6ide derivado de diferentes proteinas plasmaticas huma-
nas, sendo mais comum no idoso. Este depdsito amildide
pode levar a distlrbio da conducéo cardiaca, cardiomiopatia
restritiva, baixo débito cardiaco e comprometimentos atriais
isolados'.

Entre as cardiomiopatias causadas por disturbios do
metabolismo protéico, a amiloidose, ainda que rara, pode
ser mencionada em primeiro lugar.

Descrevemos o caso de um paciente com amiloidose
sistémica primaria, comprometendo o coracéo, o figado e,
provavelmente, os pulmdes. Ressaltam-se os aspectos
fisiopatoldgicos, clinicos e arelativa raridade do diagnésti-
coin vivo. Discutem-se, ainda que limitados, os aspectos
terapéuticos relacionados aos problemas cardiacos.

Relato do Caso

Homem de 42 anos apresentou histdria de tosse seca
em agosto/95. Investigacao clinica pelo estudo radiolégico
do térax, varias pesquisas de escarro, teste Mantoux para
tuberculose, além de outros exames laboratoriais rotineiros,
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direitas; B) eletrocardiograma mostrando, hemibloqueio anterior esquerdo, altera-
¢Oes difusas da repolarizagdo ventricular e &reas inativas antero-septal e lateral alta,
além de baixa voltagem do complexo QRS.
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Fig. 2 - Ecodopplercardiografia evidenciando: A) aspecto granuloso da regido apical e demais paredes do ventriculo diceite @tDxiféide de quatro camaras); B)
espessamento das paredes do VD, ventriculo esquerdo (VE) e septo interventricular (SIV) (corte transverso ao nivel dospildses)tdS) derrame pericéardico (corte longi-
tudinal); D) derrame pericardico e hipocinesia importante da parede posterior do VE e SIV (corte transverso ao nivebdqzapiles@d. AD- atrio direito; AE- atrio esquerdo;
DP- derrame pericardico; PP- parede posterior.

foram infrutiferos na busca de uma causa para esse sintomarestritiva ou pericardite constritiva procedeu-se ao exame
A partir de abril/96 desenvolveu quadro de dispnéia pro- ecodopplercardiografico que foi compativel com cardio-
gressiva, ortopnéia, edema de membros inferiores, ascite,miopatia hipertréfica ou restritiva do tipo infiltrativa: espes-
tosse seca permanente, com perda de peso de 10kg em sesamento da parede ventricular, granulacdes ao nivel de ven-
meses. Ao exame fisico apresentava-se debilitado, emagre-riculo direito, hipocinesiaimportante e derrame pericardico
cido com intensa palidez cutanea, aciandtico, ictérico +/4+, nao muito volumoso e ndo quantificado. Pelo estudo
estase jugular +/4+ a4Hulmbes com estertores crepi-  ecocardiografico, a fracdo de ejecéo era de 0,42, os diame-
tantes bibasaisietus cordisndo propulsivo no 4° espaco  tros sistoélico e diastélico do ventriculo esquerdo (VE) eram,
intercostal esquerdo. A ausculta cardiaca apresentava rit-respectivamente, de 33mm e 42,5mm, e as espessuras do
mo regular em dois tempos, sem sopros ou atritos. A fre- septo interventricular e parede posterior do VE iguais em
gliéncia cardiaca era de 110bpm., a presséo arterial era dd7mm (fig. 2).
90/60mmHg. A palpag&o abdominal, apresentava figado pal- Realizaram-se uma série de outros exames laboratoriais
pavel a 3cm da reborda costal direita, rombo, doloroso e complementares (VHS, mucoproteinas, acido indolacético,
com superficie lisa. Os membros inferiores apresentavam- glicemia, uréia e creatinina, fosfatase alcalina, hemograma,
se com edema +++/4+, mole, frio e indolor. gasometria arterial e imunofluorescéncia para moléstia de
Ateleradiografia do trax mostrava &rea cardiaca dis- Chagas) que se apresentaram com valores normais. Os da-
cretamente aumentada as custas das cavidades direitasdos laboratoriais revelaram apenas discreta alteracao da
derrame pleura bilateral moderado e discreto infiltrado funcéo hepatica e hipoproteinemialeve.
intersticial bilateral difuso. O eletrocardiograma (ECG) reve- Ja com a suspeita de que pudesse se tratar de uma
lou hemibloqueio anterior esquerdo, alteracdes difusas da amiloidose, realizaram-se biépsia retal, que foi normal, e
repolarizacéo ventricular, areas inativas antero-septal e late-biépsia transparieto-hepatica por puncéo que revelou
ral alta, além da baixa voltagem do complexo QRS (fig. 1). infiltrado amil6ide ao redor de pequenos vasos sanguineos
Com os diagndsticos presuntivos de cardiomiopatia no parénquima hepatico. A cineangiocardiografia acom-

120



Arq Bras Cardiol Mendes e col
volume 70, (n° 2), 1998 Amiloidose sistémica e coragao

Fig. 3- A) Biopsia cardiaca corada com vermelho Congo especifico para substancia amildide (a substancia amiléide aprasecwéosacdo avermelhada no intersticio e ao
redor dos vasos; B) bipsia cardiaca corada com hematoxilina-eosina (a substancia amil6ide néo se cora como pode-sedtiséosarasms e no intersticio); C) bidpsia

hepéatica corada com vermelho Congo mostrando a substancia amiléide em tom avermelhado ao redor dos vasos e, em menay intergtidan D) bidpsia hepatica corada

pela hematoxilina-eosina mostrando o infiltrado amiléide em tom claro em torno dos vasos e no intersticio (aumento 400x).

panhada de biépsia miocérdica confirmou o diagnéstico de Discusséao
cardiomiopatia restritiva e amiloidose cardiaca (fig. 3).
Pela evidéncia de deposi¢do amildide no figado, ain- A amiloidose cardiaca € causada por depdsito ami-

Vestigagao continuou no sentido de classificar a doenga’ |6ide derivado de diferentes protel'nas pIasméticas huma-
como amiloidose sistémica primaria ou secundaria. J se dis-"as, sendo mais comum no idoso. Embora seja uma doenca
punham de resultados negativos para tuberculose e a pes¢@usada por um distdrbio do metabolismo protéico, o nome
quisa de anti-HIV fora negativa. Foram ainda investigadas am|I9(|jde permart;ecAeu devido allr:)bservagao_ge \érchow que
outras doengas do sistema conjuntivo, tumores renais e tu—(fon_SI derotu aasu ,st_?nma dseme ante. 6c‘lt') ?[’nlb_o. q m COSSG‘JU'
mores de células plasmaticas, ressaltando-se que a pesquf?nC"’fl este deposito podem ocorrer. diSturbio da conducao
. . ._cardiaca, cardiomiopatia restritiva, baixo débito cardiaco e
sa de proteinas de Bence-Jones fora negativa. A tomografia . o ) P
computadorizada de corpo inteiro revelou apenas discretos comprometimentos atriais isolados. A origem da proteina
P ) _p, . . b . amildide é verdadeiramente um enigma. Foi proposto que
derrames pleurais e pericardico, além de hepatomegalia.

0 . o 4o d . ional este depdsito fosse produto direto de células imuno-
paciente foi tratado de maneira convencional para ., mpetentes que sofrem de alguma anormalidade na sua

insuficiéncia cardiaca congestiva, com digital, diuréticos e resposta imune normal. Parece claro que a sua producéo
inibidor da enzima conversora da angiotensina. A utilizacao ocorre, localmente, por acio de células do sistema imuno-
de terapéutica vasodilatadora teve que ser suspensa peldgico, por supressao ou intoleranciaimunolégica, sugerindo-
tendéncia de acentuagao da hipotensao arterial sistémica. Gse a participagao de linfécitos inativos no produto final

baixo débito cardiaco com hipotenséao arterial rebelde ao E impossivel, na prética, o estabelecimento de um pa-
tratamento foi responsavel por varias internagées, com o dréo de apresentac&o clinica da amiloidose. Por este motivo,
paciente dando entrada no setor de emergéncias, em julhof a titulo de ilustragdo merece mengao uma experiéncia na
96, em parada cardiorrespiratdria sem reverséo as manobradndia incluindo seis pacientes (quatro homens e duas mu-
classicas de ressuscitagéo. Iheres com idades variando de 27 a 60 anos) com amiloidose
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cardiaca comprovada por biépsia endomiocardica. Quatro sito de proteina amiléide AF, que é uma forma variante de
apresentaram insuficiéncia cardiaca e os dois outros, res-uma pré-albumina (ou transtiretina); 4) como fenémeno lo-
pectivamente, angina do peito e vertigens. Evidéncias de calizado no paciente idoso, pelo depésito da proteina
comprometimento extracardiaco so estiveram presentes emamiléide SSA, que também é uma pré-albumina (ou trans-
dois pacientes, quatro tinham anormalidades eletrocar- tiretina) anormdl. A classificacdo da amiloidose apresenta-
diogréficas, sendo que somente trés apresentaram cardiose bastante confusa na literatura. Nesta classificagcdo mo-
megalia ao estudo radiolégico do térax. O ecocardiograma derna de acordo com o tipo do amiléide, fica dificil enqua-
sugeriu diagnéstico de amiloidose apenas em dois casos,drar 0 presente caso, ja que néo foi possivel a pesquisa para
cardiomiopatia restritiva em dois pacientes, cardiomiopatia aidentificacao do tipo de proteina amildide. O paciente n&o
dilatada em um e cardiomiopatia hipertréfica em um. O estu- tinha histéria familiar, era jovem (42 anos), ndo se conse-
do hemodinamico foi sugestivo de cardiomiopatia restritiva guindo identificar doencas crénicas inflamatérias, infeccio-
em quatro pacientes e cardiomiopatia hipertréficaemum sas, auto-imunes classicas ou tumorais. O diagnéstico foi
Um paciente que apresentou cateterismo cardiaco normaldefinido como amiloidose sistémica primaria, com grande
em primeira instancia, apds nove meses apresentou evidéncomprometimento cardiaco e discreto comprometimento
cias de cardiomiopatia dilatada ao se repetir o estudo hepatico, além de um provavel comprometimento pulmonar,
hemodinamico. Estas observacdes enfatizam as variadaso qual ndo foi possivel diagnosticar por biépsia, devido a
manifestacdes da amiloidose cardiaca e a necessidade de s&pida deterioracao clinica do paciente. Mesmo assim, con-
suspeitar do diagndstico em casos de insuficiéncia cardiacasiderou-se uma classificacdo da amiloidose cardiaca que
de causa desconhecida. Este tipo de observacao é pertinensepara a amiloidose sistémica primaria da amiloidose asso-
te, também, para pacientes idosos com doenca coronariaciada ao mieloma multiplo. Embora ndo se tenha pesquisado
crénica que apresentam rapida deterioracdo da funcéootipo de proteina amiléide de depésito, por falta de recursos
ventricular, seminfarto agudo do miocardio evidénte técnicos, é bastante provavel que seja do tipo AL.

O clinico deve suspeitar de amiloidose cardiaca quan- Pacientes com amiloidose AL e insuficiéncia cardiaca
do insuficiéncia cardiaca crénica intratavel se desenvolve congestiva tém pior prognéstico. Até o presente, recupera-
em paciente com 50 anos ou mais de idaNe presente cOes desses pacientes ndo tém sido descritas. Experiéncia
caso, apesar da idade ser um pouco abaixo da faixa etaricom 140 pacientes em centro de referéncia internacional
mais freqliente para o aparecimento da amiloidose, chamouamericano mostrou que, entre 1983 e 1994, apenas 3 (2,1%)
a atencdao a evolucéo da insuficiéncia cardiaca, que tinha, pacientes apresentaram importante resolucéo da insuficién-
inicialmente carater restritivo, evoluindo com baixo débitoe cia cardiaca e evidéncia de remissédo da doenca. Os trés pa-
hipotenséo progressivos intrataveis. As manifestacdes decientes foram tratados com mostarda nitrogenada (Mel-
doenca restritiva aliadas a baixa voltagem do complexo QRS phalan), um agente antineoplasico que pode causar depres-
no ECG, e um ecocardiograma que mostrava a associacadasao da medula dssea e é considerado como carcinogénico
de acentuada hipertrofia de cAmaras ventriculares com res-Porém, ndo se tem noticia da possibilidade desse tipo de tra-
tricdo do enchimento diastélico, foram fundamentais para tamento como rotina. A terapéutica, infelizmente, € apenas
reforcar a suspeita clinica. Os valores numéricos das sintomatica, devendo se evitar, se possivel, digitalicos e
enzimas hepaticas, proteinas totais e fracées, bem como antagonistas do calcio, uma vez que alguns estudos tém
eletroforese de proteinas, nao foram anotados na histériademonstrado aumento da sensibilidade a esses medicamen-
do paciente por falha de observacéo e, infelizmente, os lau-tos*. A formacéo de trombo no atrio esquerdo é raraem pa-
dos dos exames que estavam com o paciente foram extravi-cientes com ritmo sinusal, mas em pacientes com grave infil-
ados. Por esse motivo, os valores ndo foram apresentadogracéo amiléide atrioventricular pode haver perda da contri-
nadescricao do caso. Avaliando-se o prontudrio do pacien- buicéo atrial e formacao de trombo. Esta observacao sugere
te havia anotacao qualitativa de que os dados laboratoriaisque pacientes com amiloidose cardiaca grave necessitam de
revelaram apenas disfuncao hepatica discreta e hipopro-anticoagulacéo quando a funcéo atrial estiver comprometi-
teinemialeve, que eram compativeis com os dados do exameda®. Finalmente, pode-se mencionar o transplante como tra-
fisico realizado em diversas consultas. tamento da amiloidose cardiaca, porém a pequena experién-

O coracdo pode ser o 6rgao alvo, ou ser comprometido cia mundial demonstra a recidiva da amiloidose no coracéo
durante o desenvolvimento da amiloidose sistémica prima- transplantado, além de nao se tratar a doenca amiléide em
ria ou secundaria. Neste contexto, ainfiltracao amiléide car- outros 6rgdos. No nosso paciente, utilizou-se o tratamento
diaca pode ocorrer em quatro circunstancias: 1) como parteclinico classico para insuficiéncia cardiaca refrataria com
da amiloidose sistémica primaria ou associada ao mieloma digital, diurético, inibidor da enzima conversora de angio-
multiplo, causada pelo depdsito da proteina amiléide AL, tensina e aminas simpaticomiméticas. Em nenhum momen-
gue é uma imunoglobulina; 2) como parte de amiloidose to o paciente demonstrou algum beneficio ao tratamento,
sistémica secundaria, associada a doencas crénicas infla-cursando com incrivel progresséo da hipotenséo arterial até
matorias (doenca de Crohn, artrite reumatéide), causadao 6bito.
pelo depésito da proteina amil6ide AA, com menor compro- Restaria discutir brevemente a participacéo do sistema
metimento do cora¢do; 3) como manifestacdo de uma doen-nervoso autondmico na amiloidose. Esta participacao pode
ca hereditaria autossémica dominante, causada pelo depé-se manifestar por disfuncéo autondmica cardiocirculatéria e
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disfuncéo glandular. Sdo manifestacdes clinicas destasram importantes a ponto do paciente valorizar os sinais e
disfuncdes: hipotenséo ortostatica, diminuicdo do coefici- sintomas pertinentes. Aos exames clinicos cotidianos, os
ente de variacao do intervalo R-R no ECG, diminuicdo do sinais e sintomas da disfuncéo autondmica glandular ndo
acumulo de [123I] metaiodobenzilguanidina (MIBG) no  foram marcantes a ponto de serem notados.

coracao, reducdo dalagrima, de secrecdes salivares e dnidrose Os dados que justificam este relato incluem: a) arelati-
A disfuncdo autondmica cardiocirculatoria ocorreuno caso va raridade da amiloidose cardiaca; b) a atualizacéo de al-
descrito, com certeza, pelatendéncia progressiva de quedaguns aspectos da amiloidose cardiaca; ¢) a comprovacao
da presséo arterial sistémica, sem resposta a altas doses ddiagnéstican vivoatravés da bidpsia endomiocéardica uti-
catecolaminas utilizadas na fase terminal. A hipotensé&o lizando-se a coloracdo com vermelho Congo e, principal-
motivou, inclusive, a suspensao da utilizacao do inibidor da mente; d) o destaque para aimportancia da suspeita clinica
enzima conversora. As manifestacdes glandulares nao fo-para o diagnéstico.
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