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INTRODUGAO

Amiloidose é uma doenca causada pela deposicao

extracelular de fibras amiloides, cuja forma estrutural final é

assumida por mais de 30 tipos de proteinas associadas a

cardiopatia amiléide. Amiloidose sistémica com acometimento

cardiaco (AC) pode ter origem hereditaria, selvagem, cadeia
ve ou secundaria.

4 RELATO DE CASO

O Paciente masculino, 66 anos, branco, hipertenso estagio
IMC de 25,54kg/m2 e histéria familiar de insuficiéncig
cardiaca (IC) etiologia desconhecida. Evoluiu com dispneig
aos minimos esforcos (NYHA [V), impoténcia sexual, edema
de membros inferiores, hipotensdo ortostatica. Comg
antecedentes, tem historia de tinel do carpo bilateral. NTpro
BNP atual 2438,0pg/ml. ECG ritmo sinusal, sobrecarga
biatrial, bloqueio bifascicular (BRD+BDAS) e baixa voltagem;
Ecocardiograma FEVE 48%, aumento difuso da espessura
miocardica, aumento biatrial (AE 68ml/m2 e AD 55ml/m2
disfungéo sistolica leve, hipertrofia septo e parede posteri
15mm (HVE), hipocinesia difusa com hiperrefringéncia das
paredes, com strain global longitudinal de -10,3%,“apicd
sparing” e PSAP de 38 mmHg; CAT normal. Ressonancig
Magnética coracdo com disfuncdo biventricular, extensa
fibrose miocardica de padrao nado isquémico no VD, AE ¢
septo interventricular sugestivo de doenca infiltratival
Cintilografia com Pirofosfato de tecnécio (PyTn) grau lll dé
Perugini, captacdo difusa poupando apenas o apice do VE
relacdo entre VE e hemitorax contralateral de 1,8 sugestivp
de ATTR. Relagdo Kappa/Lambda no soro 1,52
Imunoeletroforese da Urina e do Soro com auséncia de
bandas monoclonais. Detectado gene patogénico TTR
C.424G>A (p.Vall42 | le) associado a ATTR autossOmicg
\_dominante

Foto1: Ecocardiograma transtoracico. Janela apical 4 camaras.

ANTERIOR POSTERIOR
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Foto 2: Cintilografia do miocardio com Pirofosfato-99mTc.

Symptoms, ECG, Echo, MRI, or Biomarkers
suggestive of cardiac amyloidosis

I
Screen for the presence of a monoclonal protein
Order the following three tests:

Serum kappalla

ratio (abnormal f <0.26 0r >1.65)
cted)

l Bone Scintigraphy
Available?
Referral to Hematology and yes

Biopsy of clinically involved organ

(cardiac or renal) or fat pad*

*Iffat pad is nogative, biopsy of involved
organ is required

Non-invasive evaluation with Referral for Bone Scintigraphy or
Bone Scintigraphy invasive evaluation with
Heart Biopsy

Positive Bone Scintigraphy

immunostaining
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Amyloidosis Amyloidosis [ Amyloidosis
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Consider

Genetic Testing Genetic Testing
Heart Biopsy if
suspicion is high
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Foto 3: DOI: 10.1161/CIRCHEARTFAILURE.119.006075

r DISCUSSAO E CONCLUSAO )

E fundamental a suspeicdo clinica de amiloidose diante de
um quadro de IC com FEVE preservada e HVE de etiologia
ndo definida associada a polineuropatia periférica e
disautonomia. A cintilografia miocardica com PyTn
confirma de forma n&o invasiva a amiloidose selvagem ou
hereditaria. O diagnéstico precoce é fundamental para a

\indicagéo do tratamento adequado. /
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