Insuficiéncia cardiaca com fragdo de eje¢do intermediaria devido a
amiloidose cardiaca ATTR: relato de caso
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Introdugdo: Amiloidose é uma doenca de depdsito de proteinas insollveis no
meio extracelular, que leva a dano tecidual estrutural e funcional. O tecido
cardiaco pode ser afetado por dois tipos de proteinas — a transtirretina (TTR)
e a imunoglobulina de cadeia leve (kappa ou lambda). As manifestacdes
cardiacas estdo mais relacionadas aos genes Val122ll, Val142Il e wild type,
apresentando-se com fracéo de ejegdo (FE) reduzida ou preservada com
disfungéo diastélica do VE.

Relato do caso: Mulher de 71 anos, com hipertensdo e asma, internou por
insuficiéncia cardiaca (IC) descompensada perfil hemodinadmico B (NYHA V).
Iniciou-se investigacao etiolégica, sendo excluidos doenca isquémica, doenga
de Chagas, hipotireoidismo e hipovitaminose. Eletroforese de proteinas
excluiu a presenca de cadeias leves no plasma. Ecocardiograma evidenciou
aumento biatrial com predominio do atrio direito, hipertrofia parietal
concéntrica do ventriculo esquerdo (VE), moderada disfuncéo sistélica global
do VE com FEVE 45% (Simpson), disfuncdo diastélica grau Il, fungdo do VD
normal, insuficiéncia tricispide importante e derrame pericardico leve sem
sinais restritivos. Frente as alteracdes ecocardiogréaficas sugestivas, iniciou-se
investigagdo para Amiloidose familiar com teste genético que teve resultado
positivo para heterozigose para o gene TTR mutagdo Vall42ll, confirmando a
suspeita diagndstica.

Discusséo: A Amiloidose cardiaca é causa de IC com FEVE preservada ou
reduzida. A velocidade de diagnéstico neste caso, com a realizacéo rapida do
teste genético, permitiu o diagnéstico enquanto a paciente apresentava FEVE
intermediéria. Provavelmente, a paciente estava em evolugdo para IC com
FEVE reduzida. Entretanto, o inicio precoce do tratamento pode ter retardado
esta evolugédo. No acompanhamento ap6s 7 meses, a FEVE atual esta
mantida em 41% (Teicholz).




