Amiloidose transtirretina: um relato de caso

SILAS ESCOBAR ARAUJO, DAVI LUCAS GONCALVES DIAS, NATHALIA
WANDERLEY MONORES VELLOSO e FLAVIANA LAURENTINO LOPES
DIAS

Hospital Adventista Silvestre , Rio de Janeiro, RJ, BRASIL.

Introdugdo: A amiloidose do tipo ATTR é uma causa rara de cardiomiopatia
restritiva de carater progressivo na qual ocorre uma alteracéo estrutural e
deposito tecidual de uma proteina sintetizada pelo figado chamada
transtirretina.

Relato de caso: Homem, 93 anos, natural de Portugal, previamente higido,
iniciou quadro de edema de membros inferiores, dispnéia aos pequenos
esforcos e ortopnéia ao final de janeiro de 2021. Apresentava histéria
pregressa de sindrome do tunel do carpo bilateral corrigido cirurgicamente em
2019. Investigacgéo inicial revelou eletrocardiograma com baixa voltagem
elétrica e BAV 1° grau. Ecardiograma transtoracico evidenciou espessamento
de septo interventricular (13 mm), aspecto granulado do miocérdio, disfuncéo
diastolica grau Il, aumento biatrial e dilatagdo importante do AD (volume
indexado 76 ml/m2) sugerindo hipo6teses diagnosticas HVE concéntrica ou
cardiomiopatia amildide. Apds tratamento ambulatorial com diurético de alga
houve rapida e completa regressao dos sintomas. Devido a forte suspeita
clinica foi iniciada investigacao especifica para amiloidose com solicitagao de
imunoeletroforese de proteinas séricas e urinarias e pesquisa de cadeias leves
livres. Resultados laboratoriais mostraram auséncia de gamopatia monoclonal
e relagdo Kappa/Lambda normal (0,83 valor de referéncia: 0,26 - 1,65). Por
ultimo foi solicitada cintilografia miocérdica com pirofosfato marcado com
tecnécio-99 que revelou expressiva marcagdo no VE e VD (escore de Perugini
grau 3) sugerindo fortemente o diagnéstico de amiloidose cardiaca ATTR.
Concluséo: A investigacdo de Amiloidose ATTR requer auséncia de gamopatia
monoclonal e multimodalidade diagndstica. O diagndstico fornece valiosa
informac&o prognostica e possibilidade de tratamento farmacoldgico especifico
com tafamidis.




