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Paciente de 45 anos de idade, do sexo  arterial de 110 x 70 mmHg, com histéria  sentando hipotenséo postural. Ao ecocar-
feminino, 68 kg de peso, 1,65 mde dtura,  de duas mortes stbitas na familia (irmdo  diograma havia sido identificada hipertro-
freqUiéncia cardiaca de 80 bpm, pressio com 51 anos e 0 pai com 54 anos) e apre-  fiamiocardica.

Figura 2. Aquisi¢oes acopladas ao ECG, realce tardio nos planos em eixo curto, medial e basal, com diferentes tempos de inversao.
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Descricdo das imagens

Figura 1. Aquisicesacopladasao ECG,
em cine-RM, diéstole, nos planos quatro
cémaras, duas cmaras e eixo curto. Nota-
se disfungdo diastdlica importante, com
espessamento miocardico difuso.

Figura?2. Aquisicesacopladasao ECG,
real ce tardio nos planos em eixo curto, me-
dial e basal, com diferentes tempos de in-
versdo. Observar a dificuldade de encon-
trar um tempo de inversdo (TI) em que o
musculo cardiaco fique com sinal nulo
(preto), como o usud. Realce tardio difuso
e com predominio subendocardico, circun-
ferencial ou difuso, sem respeitar territ-
rios coronarios.

Diagndstico: Amiloidose cardiaca.

COMENTARIOS

Amiloidose é uma doenga complexa
ocasionada por deposi¢do de substancia
amiléide. A substéncia amil6ide pode ser
encontrada em quase todos 0s 6rgéos, mas
evidéncias clinicas da doenca s surgem
quando a deposi¢ao é extensa. Os 6rgéos
mais comumente envolvidos so o sistema
Nervoso, o coragio e os rins®),

Amiloidose cardiaca ndo é comumente
diagnosticadae asuared incidénciando é
conhecida.

Estima-se que, namaioria dos casos de
amiloidose cardiaca priméria, os depdsitos
amil6ides cardiacos sejam encontrados em
cerca de 25% de pacientes com amiloidose
familiar e, em geral, tardiamente. Vérias
formas de apresentagdo sdo descritas e as
manifestacdes clinicas séo observadas em
cerca de um terco dos casos, nos quais 0s
portadores podem ser divididos em quatro
grupos, conforme as principais manifesta-
¢Besclinicas: cardiomiopatiarestritiva, dis-
funcdo sistdlica (baixo débito), hipotensdo
postural e distdrbio de condugdo (compro-
metimento atrial isolado)®®).

A origem da proteina amiléide é um
enigma. Foi proposto que este depdsito
fosse produto direto de cél ulasimunocom-
petentes que sofrem de aguma anormali-
dade na sua respostaimune normal. Parece
claro que a sua producao ocorre local men-
te, por acdo de células do sistema imuno-
[6gico, por supressdo ou intoleranciaimu-
noldgica, sugerindo-se a participagdo de
linfécitos inativos no produto final®),

VIl

Ha muitos tipos de amiloidose em hu-
manos, mas o envolvimento cardiaco é
mais comum na amiloidose primaria, em
que hé& deposicéo de imunoglobulinas de
cadeialeve produzidas por plasmdcitos no
miocérdio, mais comumente decorrente de
mieloma multiplo. Esses depdsitos de ca-
deia leve devem sempre ser Congo-posi-
tivos (vermelho), pois caso o estudo histo-
patol6gico demonstre resultado negativo,
estaremos diante de outro diagndstico, a
doencadedepdsito de cadeialeve (DDCL).
Este fato € importante, pois a DDCL pos-
sui evolugdo clinica e resposta terapéutica
superiores & amiloidose®”®),

Ja a amiloidose secundéria é causada
pela deposicdo de outras proteinas e pode
ser familiar, senil ou decorrente de proces-
sos inflamatérios cronicos. Seus depdsitos
S80 tipicamente peguenos e perivascul ares,
sendo raro o envolvimento cardiaco ex-
pressivol>’9),

E impossivel, na prética, o estabeleci-
mento de um padréo de apresentacéo cli-
nica da amiloidose. O clinico deve suspei-
tar de amiloidose cardiaca quando insufi-
ciéncia cardiaca cronica intratével se de-
senvolve em paciente com 50 anosou mais
de idade ou na presenca de insuficiéncia
cardiaca, que tinha inicialmente caréter
restritivo, evoluindo com baixo débito e hi-
potensio progressivamente intratéveis©9,

O coragdo pode ser 0 6rgdo-alvo ou ser
comprometido durante o desenvolvimento
daamiloidose sistémicaprimariaou secun-
daria. Neste contexto, ainfiltracdo amilide
cardiaca pode ocorrer em quatro circuns-
tancias: 1) como parte de amiloidose sisté-
mica priméria ou associada a0 mieloma
muiltiplo, causada pelo depésito da proteina
amildide AL, que é uma imunoglobuling
2) como parte de amiloidose sistémica se-
cundéria, associada as doengas cronicas
inflamatérias (doengade Crohn, artrite reu-
matdide), causadas pelo depdsito da pro-
teinaamiléideAA, com menor comprome-
timento do coragdo; 3) como manifestagcdo
de uma doenca hereditaria autossbmica
dominante, causada pelo depdsito de pro-
teina amil6ide AF, que € uma variante de
uma pré-albumina (ou transtiretina); 4)
como fendmeno localizado no paciente
idoso, pelo depdsito da proteina amilbide
SSA, que também é uma pré-albumina (ou
trangtireting) anormal 1%,

Finalmente, pode-se mencionar o trans-
plante como tratamento daamiloidose car-
diaca, porém a pequena experiéncia mun-
dial demonstra recidiva da amiloidose no
coracdo transplantado, além de ndo se tra-
tar a doenca amildide em outros 6rggos'?.

Ressonancia magnética car diaca (RMC)

A RMC tornou-se importante método
no auxilio diagndstico da doenga. Rara-
mente apresenta resultado falso-negativo,
guando a suspeicdo clinica é importante,
podendo ser utilizada como método de alta
especificidade, em que aexclusdo do diag-
nostico pode ser caracterizadacaso o resul-
tado sgja negativo®.

A RM pode identificar espessamento
miocardico, espessamento do septo intera-
trial, sinais de disfuncao diastdlica e o ti-
pico padréo de realce tardio subendocér-
dico no ventricul o esquerdo, mas que pode
acometer todas as cAmaras cardiacas®'?13,

O tecido amiléide possui curtotempo de
relaxamento T1 e T2, além de alterar o pa-
dr&o derealce miocérdico tardio apds o uso
do gadolinio. A intensidade de sinal do
miocéardio modifica-se em virtude dainfil-
tragdo/substituicdo por tecido amildide de
formafocal ou difusa, e em algumas vezes
0 septo interatrial estara espessado (Figu-
ras 3 e 4)21213),

S&0 descritos inimeros achados suges-
tivos, e o resultado positivo devera ser
comprovado in vivo por meio de biopsia
endomiocéardica usando-se a coloragéo
com vermelho Congo®. Todavia, alguns
autores, como Abdel-Aty e Friedrich®®,
acham que os achados da RM sf0 t&o pre-
Cisos que poderdo dispensar a bidpsia.

Como descrito por Vogelsberg et al.?,
a utilizag&o dos critérios acima demonstra
gue o diagndéstico ndo-invasivo de amiloi-
dose cardiaca pela RM possui sensibili-
dade de 80% e especificidade de 94%, com
vaor preditivo positivo de 92% evalor pre-
ditivo negativo de 85%.

Consider acOes finais

A RMC deveriaser feitaemtodosospa
cientescom suspeitade cardiomiopatiares-
tritiva, pela fécil capacidade de diferencia-
¢ entre osdiferentesdiagnosticosclinicos.

O usua de uma apresentacdo tipica de
cardiomiopatia restritiva amil6ide sera de-
corrente do comprometimento do misculo
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Figura 3. Aquisicoes
acopladas ao ECG de-
monstrando melhor os
diferentes tempos de
inversao (TI) no realce
tardio. Observar que,
para se ter um aspec-
to visual de miocérdio
“preto”, foi necessario
reduzir muito o Tl, pois
o tecido estudado nao
era midcito e sim depo-
sito amildide. Realce
tardio difuso, heterogé-
neo e com predominio
subendocardico.

T1=125

Figura 4. Aquisicoes acopladas ao ECG, realce tardio, eixo longo e quatro cdmaras, demonstrando o
depésito amildide subendocérdico biatrial e biventricular (difuso). No plano em quatro camaras também
é possivel a identificacdo do espessamento do septo interatrial.

cardiaco, levando a uma diminuicdo da
complacénciade suas paredeserestricdo ao
enchimento ventricular, na ausénciade di-
latacdo das cavidades ou disfungéo sisté-
lica importante.

O dado mais importante em relagéo a
RMC éadificul dade de escolhade um tem-
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po deinversdo adequado nas sequénciasde
realce tardio miocardico.
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