Amiloidose Cardiaca: Importancia do diagnéstico clinico precoce numa
doencga de prognéstico reservado
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Introdugdo: Amiloidose é uma doenca causada pela deposigdo extracelular de
fibras amiloides, cuja forma estrutural final € assumida por mais de 30 tipos
de proteinas associadas a cardiopatia amiléide. Amiloidose sistémica com
acometimento cardiaco (AC) pode ter origem hereditaria, selvagem, cadeia
leve ou secundéria.

Relato de Caso: Paciente masculino, 66 anos, branco, hipertenso estégio |,
IMC de 25,54kg/m2 e histéria familiar de insuficiéncia cardiaca (IC) etiologia
desconhecida. Evoluiu com dispneia aos minimos esforgos (NYHA 1V),
impoténcia sexual, edema de membros inferiores, hipotensédo ortostética.
Como antecedentes, tem histdria 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),
disfuncao sistdlica leve, hipertrofia septo e parede posterior 15mm (HVE),
hipocinesia difusa com hiperrefringéncia das paredes, com strain global
longitudinal de -10,3%,“apical sparing” e PSAP de 38 mmHg; CAT normal.
Ressonancia Magnética coragao com disfungao biventricular, extensa fibrose
miocérdica de padrao néo isquémico no VD, AE e septo interventricular
sugestivo de doengca infiltrativa. Cintilografia com Pirofosfato de tecnecio
(PyTn) grau lll de Perugini, captacao difusa poupando apenas o apice do VE,
relagéo entre VE e hemitérax contralateral de 1,8 sugestivo de ATTR.
Relagdo Kappa/Lambda no soro 1,52 e Imunoeletroforese da Urina e do Soro
com auséncia de bandas monoclonais. Detectado gene patogénico TTR
c.424G>A (p.Vall42ile) associado a ATTR autossdmica dominante.

Discuss&o e conclusio: E fundamental a suspeicao 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 néo invasiva a amiloidose selvagem
ou hereditaria. O diagnoéstico precoce é fundamental para a indicagéo do
tratamento adequado.



