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Introdução: Amiloidose é uma doença causada pela deposição extracelular de 
fibras amiloides, cuja forma estrutural final é assumida por mais de 30 tipos 
de proteínas associadas a cardiopatia amilóide. Amiloidose sistêmica com 
acometimento cardiaco (AC) pode ter origem hereditária, selvagem, cadeia 
leve ou secundária.  

Relato de Caso: Paciente masculino, 66 anos, branco, hipertenso estágio I, 
IMC de 25,54kg/m2 e história familiar de insuficiência cardíaca (IC) etiologia 
desconhecida. Evoluiu com dispneia aos mínimos esforços (NYHA IV), 
impotência sexual, edema de membros inferiores, hipotensão ortostática. 
Como antecedentes, tem história de túnel 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 miocárdica, aumento biatrial (AE 68ml/m2 e AD 55ml/m2), 
disfunção sistólica leve, hipertrofia septo e parede posterior 15mm (HVE), 
hipocinesia difusa com hiperrefringência das paredes, com strain global 
longitudinal de -10,3%,“apical sparing” e PSAP de 38 mmHg; CAT normal. 
Ressonância Magnética coração com disfunção biventricular, extensa fibrose 
miocárdica de padrão não isquêmico no VD, AE e septo interventricular 
sugestivo de doença infiltrativa. Cintilografia com Pirofosfato de tecnecio 
(PyTn)  grau III de Perugini, captação difusa poupando apenas o ápice do VE, 
relação entre VE e hemitórax contralateral de 1,8 sugestivo de ATTR. 
Relação Kappa/Lambda no soro 1,52 e Imunoeletroforese da Urina e do Soro 
com ausência de bandas monoclonais. Detectado gene patogênico TTR 
c.424G>A (p.Val142ile) associado a ATTR autossômica dominante.  

Discussão e conclusão: É fundamental a suspeição clínica de amiloidose 
diante de um quadro de IC com FEVE preservada e HVE de etiologia não 
definida associada a polineuropatia periférica e disautonomia. A cintilografia 
miocárdica com PyTn confirma de forma não invasiva a amiloidose selvagem 
ou hereditária. O diagnóstico precoce é fundamental para a indicação do 
tratamento adequado.  

 


