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Qual o seu diagnóstico? • Which is your diagnosis?

Paciente de 45 anos de idade, do sexo
feminino, 68 kg de peso, 1,65 m de altura,
freqüência cardíaca de 80 bpm, pressão
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Figura 2. Aquisições acopladas ao ECG, realce tardio nos planos em eixo curto, medial e basal, com diferentes tempos de inversão.

Figura 1. Aquisições acopladas ao ECG, em cine-RM, diástole, nos planos quatro câmaras, duas câmaras e eixo curto.

arterial de 110 × 70 mmHg, com história
de duas mortes súbitas na família (irmão
com 51 anos e o pai com 54 anos) e apre-

sentando hipotensão postural. Ao ecocar-
diograma havia sido identificada hipertro-
fia miocárdica.
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Descrição das imagens

Figura 1. Aquisições acopladas ao ECG,
em cine-RM, diástole, nos planos quatro
câmaras, duas câmaras e eixo curto. Nota-
se disfunção diastólica importante, com
espessamento miocárdico difuso.

Figura 2. Aquisições acopladas ao ECG,
realce tardio nos planos em eixo curto, me-
dial e basal, com diferentes tempos de in-
versão. Observar a dificuldade de encon-
trar um tempo de inversão (TI) em que o
músculo cardíaco fique com sinal nulo
(preto), como o usual. Realce tardio difuso
e com predomínio subendocárdico, circun-
ferencial ou difuso, sem respeitar territó-
rios coronários.

Diagnóstico: Amiloidose cardíaca.

COMENTÁRIOS

Amiloidose é uma doença complexa
ocasionada por deposição de substância
amilóide. A substância amilóide pode ser
encontrada em quase todos os órgãos, mas
evidências clínicas da doença só surgem
quando a deposição é extensa. Os órgãos
mais comumente envolvidos são o sistema
nervoso, o coração e os rins(1–3).

Amiloidose cardíaca não é comumente
diagnosticada e a sua real incidência não é
conhecida.

Estima-se que, na maioria dos casos de
amiloidose cardíaca primária, os depósitos
amilóides cardíacos sejam encontrados em
cerca de 25% de pacientes com amiloidose
familiar e, em geral, tardiamente. Várias
formas de apresentação são descritas e as
manifestações clínicas são observadas em
cerca de um terço dos casos, nos quais os
portadores podem ser divididos em quatro
grupos, conforme as principais manifesta-
ções clínicas: cardiomiopatia restritiva, dis-
função sistólica (baixo débito), hipotensão
postural e distúrbio de condução (compro-
metimento atrial isolado)(2–6).

A origem da proteína amilóide é um
enigma. Foi proposto que este depósito
fosse produto direto de células imunocom-
petentes que sofrem de alguma anormali-
dade na sua resposta imune normal. Parece
claro que a sua produção ocorre localmen-
te, por ação de células do sistema imuno-
lógico, por supressão ou intolerância imu-
nológica, sugerindo-se a participação de
linfócitos inativos no produto final(7,8).

Há muitos tipos de amiloidose em hu-
manos, mas o envolvimento cardíaco é
mais comum na amiloidose primária, em
que há deposição de imunoglobulinas de
cadeia leve produzidas por plasmócitos no
miocárdio, mais comumente decorrente de
mieloma múltiplo. Esses depósitos de ca-
deia leve devem sempre ser Congo-posi-
tivos (vermelho), pois caso o estudo histo-
patológico demonstre resultado negativo,
estaremos diante de outro diagnóstico, a
doença de depósito de cadeia leve (DDCL).
Este fato é importante, pois a DDCL pos-
sui evolução clínica e resposta terapêutica
superiores à amiloidose(2,7,8).

Já a amiloidose secundária é causada
pela deposição de outras proteínas e pode
ser familiar, senil ou decorrente de proces-
sos inflamatórios crônicos. Seus depósitos
são tipicamente pequenos e perivasculares,
sendo raro o envolvimento cardíaco ex-
pressivo(2,7–9).

É impossível, na prática, o estabeleci-
mento de um padrão de apresentação clí-
nica da amiloidose. O clínico deve suspei-
tar de amiloidose cardíaca quando insufi-
ciência cardíaca crônica intratável se de-
senvolve em paciente com 50 anos ou mais
de idade ou na presença de insuficiência
cardíaca, que tinha inicialmente caráter
restritivo, evoluindo com baixo débito e hi-
potensão progressivamente intratáveis(8,9).

O coração pode ser o órgão-alvo ou ser
comprometido durante o desenvolvimento
da amiloidose sistêmica primária ou secun-
dária. Neste contexto, a infiltração amilóide
cardíaca pode ocorrer em quatro circuns-
tâncias: 1) como parte de amiloidose sistê-
mica primária ou associada ao mieloma
múltiplo, causada pelo depósito da proteína
amilóide AL, que é uma imunoglobulina;
2) como parte de amiloidose sistêmica se-
cundária, associada às doenças crônicas
inflamatórias (doença de Crohn, artrite reu-
matóide), causadas pelo depósito da pro-
teína amilóide AA, com menor comprome-
timento do coração; 3) como manifestação
de uma doença hereditária autossômica
dominante, causada pelo depósito de pro-
teína amilóide AF, que é uma variante de
uma pré-albumina (ou transtiretina); 4)
como fenômeno localizado no paciente
idoso, pelo depósito da proteína amilóide
SSA, que também é uma pré-albumina (ou
transtiretina) anormal(10,11).

Finalmente, pode-se mencionar o trans-
plante como tratamento da amiloidose car-
díaca, porém a pequena experiência mun-
dial demonstra recidiva da amiloidose no
coração transplantado, além de não se tra-
tar a doença amilóide em outros órgãos(2).

Ressonância magnética cardíaca (RMC)

A RMC tornou-se importante método
no auxílio diagnóstico da doença. Rara-
mente apresenta resultado falso-negativo,
quando a suspeição clínica é importante,
podendo ser utilizada como método de alta
especificidade, em que a exclusão do diag-
nóstico pode ser caracterizada caso o resul-
tado seja negativo(2).

A RM pode identificar espessamento
miocárdico, espessamento do septo intera-
trial, sinais de disfunção diastólica e o tí-
pico padrão de realce tardio subendocár-
dico no ventrículo esquerdo, mas que pode
acometer todas as câmaras cardíacas(2,12,13).

O tecido amilóide possui curto tempo de
relaxamento T1 e T2, além de alterar o pa-
drão de realce miocárdico tardio após o uso
do gadolínio. A intensidade de sinal do
miocárdio modifica-se em virtude da infil-
tração/substituição por tecido amilóide de
forma focal ou difusa, e em algumas vezes
o septo interatrial estará espessado (Figu-
ras 3 e 4)(2,12,13).

São descritos inúmeros achados suges-
tivos, e o resultado positivo deverá ser
comprovado in vivo por meio de biópsia
endomiocárdica usando-se a coloração
com vermelho Congo(2). Todavia, alguns
autores, como Abdel-Aty e Friedrich(13),
acham que os achados da RM são tão pre-
cisos que poderão dispensar a biópsia.

Como descrito por Vogelsberg et al.(2),
a utilização dos critérios acima demonstra
que o diagnóstico não-invasivo de amiloi-
dose cardíaca pela RM possui sensibili-
dade de 80% e especificidade de 94%, com
valor preditivo positivo de 92% e valor pre-
ditivo negativo de 85%.

Considerações finais

A RMC deveria ser feita em todos os pa-
cientes com suspeita de cardiomiopatia res-
tritiva, pela fácil capacidade de diferencia-
ção entre os diferentes diagnósticos clínicos.

O usual de uma apresentação típica de
cardiomiopatia restritiva amilóide será de-
corrente do comprometimento do músculo
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Figura 4. Aquisições acopladas ao ECG, realce tardio, eixo longo e quatro câmaras, demonstrando o
depósito amilóide subendocárdico biatrial e biventricular (difuso). No plano em quatro câmaras também
é possível a identificação do espessamento do septo interatrial.

cardíaco, levando a uma diminuição da
complacência de suas paredes e restrição ao
enchimento ventricular, na ausência de di-
latação das cavidades ou disfunção sistó-
lica importante.

O dado mais importante em relação à
RMC é a dificuldade de escolha de um tem-

po de inversão adequado nas seqüências de
realce tardio miocárdico.
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Figura 3. Aquisições
acopladas ao ECG de-
monstrando melhor os
diferentes tempos de
inversão (TI) no realce
tardio. Observar que,
para se ter um aspec-
to visual de miocárdio
“preto”, foi necessário
reduzir muito o TI, pois
o tecido estudado não
era miócito e sim depó-
sito amilóide. Realce
tardio difuso, heterogê-
neo e com predomínio
subendocárdico.


