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Descrevemos o caso de um paciente masculino de 42
anos, comamiloidose sistémica, provavel mente priméria,
comprometendo o coracdo. Ressaltam-se 0s aspectos
fisiopatol 6gicos, clinicos earelativararidadedo diagnds-
ticoinvivo. Discutem-se, ainda que limitados, os aspectos
terapéuticosrelacionados aos problemas car diacos.
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Thisisthe case of a 42year-old male with systemic
amyloidosis, probably primary, and heart involvement.
Physiopathological and clinical aspects are described as
well asthe rarity of the diagnosisin vivo. The limited
aspects of therapy are also described.
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A amiloidose cardiaca € causada por depdsito ami-
[6ide derivado de diferentes proteinas plasmaticas huma:
nas, sendo mais comum no idoso. Este depdsito amilbide
podelevar adisturbio daconducdo cardiaca, cardiomiopatia
restritiva, baixo débito cardiaco ecomprometimentosatriais
isolados®.

Entre as cardiomiopatias causadas por distirbios do
metabolismo protéico, aamiloidose, aindaquerara, pode
ser mencionadaem primeirolugar.

Descrevemos o caso de um paciente com amiloidose
sistémicapriméria, comprometendo o coragéo, ofigado e,
provavelmente, os pulmdes. Ressaltam-se 0s aspectos
fisiopatol 6gicos, clinicosearel ativararidade do diagnosti-
coinvivo. Discutem-se, ainda que limitados, os aspectos
terapéuticos rel acionados aos problemas cardiacos.

Rel at o do Gaso

Homem de 42 anos apresentou histdria de tosse seca
emagosto/95. Investigacdo clinicapel o estudo radiol 6gico
do térax, vérias pesguisas de escarro, teste Mantoux para
tubercul ose, a ém deoutrosexameslaboratoriai srotineiros,
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Fig. 1- A) Radiografiado térax evidenciando cardiomegaliaa custa das cavidades
direitas, B) eletrocardiogramamostrando, hemibloqueio anterior esquerdo, altera-
¢Oesdifusasdarepolarizagdo ventricular e&reasinativas antero-septa elateral alta,
alémdebaixavoltagem docomplexo QRS.
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Fig. 2 - Ecodopplercardiografia evidenciando: A) aspecto granuloso daregido apical e demais paredes do ventriculo direito (VD) (corte subxiféide de quatro camaras); B)
espessamento dasparedesdo VD, ventricul o esquerdo (V E) e septointerventricular (SIV) (cortetransverso ao nivel dosmuscul ospapilares); C) derrame pericéardico (cortelongi-
tudinal); D) derrame pericardico e hipocinesiaimportante daparede posterior do VE e SIV (cortetransverso ao nivel dosmuscul ospapilares. AD- &riodireito; AE- &trio esquerdo;

DP- derrame pericéardico; PP- parede posterior.

foraminfrutiferosnabuscadeumacausaparaessesintoma.
A partir de abril/96 desenvolveu quadro de dispnéia pro-
gressiva, ortopnéia, edemade membrosinferiores, ascite,
tosse secapermanente, com perdade peso de 10kg em seis
meses. Ao examefisico apresentava-sedebilitado, emagre-
cidocomintensapalidez cutanea, aciandtico, ictérico+/4+,
estasejugular +/4+ a45°, pulmdes com estertores crepi-
tantes bibasais e ictus cordis ndo propul sivo no 4° espaco
intercostal esquerdo. A ausculta cardiaca apresentavarit-
mo regular em doistempos, sem sopros ou atritos. A fre-
guénciacardiacaerade 110bpm., apressdo arterial erade
90/60mmHg. A pal pagio abdominal , apresentavafigado pal-
pavel a3cm darebordacostal direita, rombo, doloroso e
comsuperficielisa. Osmembrosinferioresapresentavam-
secomedema+++/4+, mole, frioeindolor.
Ateleradiografiadotorax mostravaareacardiacadis-
cretamente aumentada as custas das cavidades direitas,
derrame pleurabilateral moderado e discreto infiltrado
intersticial bilaterd difuso. O el etrocardiograma(ECG) reve-
lou hemiblogueio anterior esquerdo, alteracBes difusasda
repolarizago ventricular, areasinativasantero-septal elate-
ral alta, démdabaixavoltagem docomplexoQRS(fig. 1).
Com os diagndsticos presuntivos de cardiomiopatia

restritivaou pericardite constritiva procedeu-se ap exame
ecodopplercardiogréfico que foi compativel com cardio-
miopatiahipertroficaourestritivadotipoinfiltrativa: espes-
samento daparedeventricular, granulacBesao nivel deven-
triculodireito, hipocinesiaimportanteederramepericérdico
ndo muito volumoso e ndo quantificado. Pelo estudo
ecocardiogréfico, afracdo deejeco erade0,42, osdidme-
trossistdlico ediastdlicodoventriculo esquerdo (VE) eram,
respectivamente, de 33mm e 42,5mm, e as espessuras do
septointerventricular e parede posterior do VE iguaisem
17mm(fig.2).

Redlizaram-seumasériedeoutrosexameslaboratoriais
complementares(VHS, mucoproteinas, &cidoindol acético,
glicemia, uréaecreatinina, fosfataseal calina, hemograma,
gasometriaarterial eimunofluorescénciaparamoléstiade
Chagas) que se apresentaram com val oresnormais. Osda-
dos |laboratoriais revelaram apenas discreta alteracéo da
funcéo hepaticae hipoproteinemialeve.

Ja com a suspeita de que pudesse se tratar de uma
amiloidose, realizaram-se bidpsiaretal, quefoi normal, e
bi 6psia transparieto-hepética por puncado que revelou
infiltrado amil 6ideao redor de pequenosvasos sanguiineos
no parénguimahepético. A cineangiocardiografiaacom-
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Fig. 3- A) Bidpsiacardiacacoradacom vermelho Congo especifico parasubstanciaamil 6ide (asubstanciaamil 6ide apresenta-se com acol oragdo avermel hadanointersticioeao
redor dos vasos; B) bidpsiacardiaca corada com hematoxilina-eosina (a substancia amil 6ide ndo se coracomo pode-se observar ao redor dos vasos e no intersticio); C) biopsia
hepéti cacoradacom vermel ho Congo mostrando asubstanciaamil 6ide em tom avermel hado ao redor dosvasose, em menor intensidade nointersticio; D) bidpsiahepéticacorada
pelahematoxilina-eosinamostrando o infiltrado amil 6ide em tom claro em torno dosvasose nointersticio (aumento 400x).

panhadade bi 6psiamiocardicaconfirmou o diagndstico de
cardiomiopatiarestritivaeamiloidosecardiaca(fig. 3).

Pelaevidénciade deposi¢cdo amil 6ideno figado, ain-
vestigagdo continuou no sentido de classificar adoenca,
como amiloidosesistémicaprimariaou secundaria. Jasedis-
punham de resultados negativos paratubercul ose e a pes-
quisadeanti-HIV foranegativa. Foram aindainvestigadas
outrasdoencasdo sistemaconjuntivo, tumoresrenaisetu-
moresde cél ulasplasméti cas, ressal tando-se que apesqui-
sade proteinasde Bence-Jonesforanegativa. A tomografia
computadorizadade corpointeirorevel ou apenasdiscretos
derramespleuraisepericardico, além dehepatomegalia

O paciente foi tratado de maneira convencional para
insuficiénciacardiacacongestiva, comdigital, diuréticose
inibidor daenzimaconversoradaangiotensina. A utilizacdo
de terapéuticavasodilatadorateve que ser suspensa pela
tendénciade acentuacdo dahipotensio arterial sistémica. O
baixo débito cardiaco com hipotensdo arterial rebelde ao
tratamento foi responsavel por vériasinternagdes, com o
paciente dando entradano setor deemergéncias, emjulho/
96, em paradacardiorrespiratoriasemreversdo asmanobras
cléssicas de ressuscitagéo.

D scussdo

A amiloidose cardiaca € causada por depdsito ami-
|6ide derivado de diferentes proteinas plasméti cas huma-
nas, sendo maiscomum noidoso. Emborasejaumadoenca
causadapor umdisturbio do metabolismo protéico, onome
amil 6ide permaneceu devido aobservacdo de Virchow que
considerou asubstanciasemel hanteao amido. Em consequ-
énciadeste depdsito podem ocorrer: disturbio daconducéo
cardiaca, cardiomiopatiarestritiva, baixo débito cardiacoe
comprometimentosatriaisisolados. A origemdaproteina
amil6ide é verdadeiramente um enigma. Foi proposto que
este deposito fosse produto direto de célulasimuno-
competentes que sofrem de alguma anormalidade na sua
respostaimune normal. Parece claro que a sua produgdo
ocorre, localmente, por agdo de células do sistemaimuno-
16gico, por supressdo ouintol erénciaimunol 6gica, sugerindo-
seaparticipagdo delinfdcitosinativosno produtofinal *.

E impossivel, naprética, o estabel ecimento deum pa-
dréo deapresentacao clinicadaamiloidose. Por estemotivo,
eatitulo deilustragdo merece mencdo umaexperiénciana
indiaincluindo seis pacientes (quatro homens e duas mu-
Iherescomidadesvariando de27 a60 anos) com amiloidose
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cardiacacomprovadapor bi épsiaendomiocérdica. Quatro
apresentaram insuficiéncia cardiaca e os dois outros, res-
pectivamente, angina do peito e vertigens. Evidénciasde
comprometimento extracardiaco SO estiveram presentesem
dois pacientes, quatro tinham anormalidades el etrocar-
diogréficas, sendo que somente trés apresentaram cardio-
megaliaao estudo radiol égico do térax. O ecocardiograma
sugeriu diagndstico de amiloi dose apenas em dois casos,
cardiomiopatiarestritivaem doi spacientes, cardiomiopatia
dilatadaem um ecardiomiopatiahipertréficaemum. O estu-
do hemodindmicofoi sugestivo decardiomiopatiarestritiva
em quatro pacientese cardiomiopatiahipertréficaemum?.
Um paciente que apresentou cateterismo cardiaco normal
em primeirainstancia, aposnove mesesapresentou evidén-
cias de cardiomiopatia dilatada ao se repetir o estudo
hemodinémico. Estas observacfes enfatizam as variadas
manifestagBesdaamil oidose cardiacaeanecessidadedese
suspeitar do diagnéstico em casosdeinsuficiénciacardiaca
decausadesconhecida. Estetipo deobservacdo é pertinen-
te, também, para pacientes idosos com doenca coronaria
cronica que apresentam rapida deterioracéo dafuncao
ventricular, seminfarto agudo do miocérdio evidente®.

O clinicodevesuspeitar deamil oidose cardiacaquan-
doinsuficiénciacardiacacronicaintratvel se desenvolve
em paciente com 50 anos ou mais deidade 3. No presente
caso, apesar daidade ser um pouco abaixo dafaixaetaria
maisfreqliente parao aparecimento daamil oidose, chamou
aatencdo aevolucdo dainsuficiénciacardiaca, quetinha,
inicialmentecaréter restritivo, evoluindo com baixo débitoe
hipotensdo progressivosintratéveis. As manifestages de
doencarestritivaaliadasabaixavoltagem do complexo QRS
no ECG, e um ecocardiogramaque mostravaaassociacdo
deacentuadahipertrofiade cABmarasventricularescomres-
tri¢&o do enchimento diastdlico, foram fundamentais para
reforgar a suspeita clinica. Os val ores numéricos das
enzimas hepéticas, proteinastotais e fraces, bem como a
eletroforese de proteinas, néo foram anotados na histéria
do pacientepor falhadeobservacéo e, infelizmente, oslau-
dosdosexamesqueestavam com o pacienteforam extravi-
ados. Por esse motivo, osval ores ndo foram apresentados
nadescricdo do caso. Avaliando-se o prontuério do pacien-
tehaviaanotac8o qualitativade que osdados|aboratoriais
revelaram apenas disfuncéo hepética discreta e hipopro-
teinemialeve, queeram compativeiscom osdadosdo exame
fisicorealizado em diversasconsultas.

O coragdo pode ser 0 6rgéo alvo, ou ser comprometido
durante o desenvol vimento daamil oidose si stémicaprima-
riaou secundéria. Nestecontexto, ainfiltragdo amil didecar-
diacapodeocorrer em quatro circunstancias: 1) como parte
daamiloidose si stémicaprimériaou associadaao mieloma
multiplo, causada pelo depdsito daproteinaamil6ide AL,
gue € umaimunoglobulina; 2) como parte de amiloidose
sistémica secundaria, associadaadoencas cronicasinfla-
matorias (doenca de Crohn, artrite reumatéide), causada
pel o deposito daproteinaamil GideAA, com menor compro-
metimento do coragdo; 3) como manifestagdo deumadoen-
cahereditériaautossdmicadominante, causadapel o depé-
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sito de proteinaamil dide AF, que é umaformavariante de
umapré-albumina(outranstiretina); 4) comofenémenolo-
calizado no paciente idoso, pelo depésito da proteina
amil6ide SSA, quetambém é umapré-albumina(ou trans-
tiretina) anormal *. A classificag8o daamil oidose apresenta-
se bastante confusanaliteratura. Nesta classificagdo mo-
dernadeacordo com otipo do amil6ide, ficadificil enqua-
drar o presentecaso, jAquendofoi possivel apesquisapara
aidentificagdo dotipo deproteinaamil Gide. O pacientendo
tinhahistériafamiliar, erajovem (42 anos), ndo se conse-
guindoidentificar doencascronicasinflamatérias, infeccio-
sas, auto-imunes cléassicas ou tumorais. O diagndstico foi
definido como amil oidose sistémicaprimaria, comgrande
comprometimento cardiaco e discreto comprometimento
hepético, além deum provavel comprometimento pulmonar,
o qual ndofoi possivel diagnosticar por bidpsia, devido a
rapi dadeterioracdo clinicado paciente. Mesmo assim, con-
siderou-se umaclassificagdo daamiloidose cardiaca que
separaaamiloidose sistémicaprimariadaamil oidose asso-
ciadaao mielomamdiltiplo. Emborango setenhapesquisado
otipo deproteinaamil 6ide dedepdsito, por faltaderecursos
técnicos, € bastante provavel que sejadotipo AL.

Pacientescomamiloidose AL einsuficiénciacardiaca
congestivatém pior progndstico. Atéo presente, recupera-
¢Oes desses pacientes ndo tém sido descritas. Experiéncia
com 140 pacientes em centro de referénciainternacional
americano mostrou que, entre 1983 e 1994, apenas 3 (2,1%)
pacientesapresentaramimportanteresol ug&o dainsuficién-
ciacardiacaeevidénciaderemissdo dadoenca. Ostréspa-
cientes foram tratados com mostarda nitrogenada (Mel -
phalan), um agente anti neopl asi co que pode causar depres-
s8o dameduladsseaeé considerado como carcinogénico®.
Porém, ndo setem noticiadapossibilidadedessetipodetra
tamento comorotina. A terapéutica, infelizmente, éapenas
sintomética, devendo se evitar, se possivel, digitdlicose
antagonistas do calcio, umavez que alguns estudos tém
demonstrado aumento dasensi bilidade aessesmedicamen-
tos*. A formagdo detrombo no &trio esquerdo éraraem pa-
cientescomritmo sinusal, masem pacientescomgraveinfil-
tracdo amil 6ideatrioventricular pode haver perdadacontri-
buicdo atria eformacdo detrombo. Estaobservacio sugere
gue pacientescom amiloidose cardiacagravenecessitamde
anti coagulacdo quando afuncdo atrial estiver comprometi-
da®. Finalmente, pode-se mencionar otransplantecomotra
tamento daamiloidose cardiaca, porém apeguenaexperién-
ciamundial demonstraarecidivadaamil oidoseno coracdo
transplantado, além de ndo setratar adoencaamildide em
outros érgéos. No nosso paciente, utilizou-se o tratamento
clinico classico parainsuficiénciacardiacarefratériacom
digital, diurético, inibidor daenzimaconversoradeangio-
tensinaeaminass mpaticomiméticas. Em nenhum momen-
to o paciente demonstrou algum beneficio ao tratamento,
cursando comincrivel progressdo dahipotensdo arterial até
o 6hito.

Restariadiscutir brevementeaparticipacdo dosistema
nervoso autondmico naamil oidose. Estaparti cipacdo pode
semanifestar por disfuncéo autondmicacardiocirculatériae
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disfuncéo glandular. Sdo manifestagdes clinicas destas
disfunc@es: hipotensdo ortostética, diminui¢éo do coefici-
entedevariagdo dointervalo R-R no ECG, diminui¢édo do
acumulo de [123I] metaiodobenzilguanidina (MIBG) no
coragdo, reducdo dal&grima, desecrecbessdivareseanidrose’.
A disfuncg&o autondmicacardiocircul atdria ocorreuno caso
descrito, com certeza, pelatendénciaprogressiva dequeda
dapressdo arteria sistémica, sem respostaaaltasdosesde
catecolaminas utilizadas nafase terminal. A hipotensio
motivou, inclusive, asuspensdo dautilizagdo doinibidor da
enzimaconversora. As manifestacfes glandulares ndo fo-
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ram importantes a ponto do paciente valorizar ossinaise
sintomas pertinentes. Aos exames clinicos cotidianos, os
sinais e sintomas da disfunc&o autondmica glandular ndo
foram marcantesaponto de serem notados.

Osdadosquejustificam esterelatoincluem: @) arel ati-
vararidade daamiloidose cardiaca; b) aatualizacdo deal-
guns aspectos da amil oidose cardiaca; ¢) acomprovacdo
diagndsticain vivo através dabi6psiaendomiocérdicauti-
lizando-se a colorago com vermelho Congo e, principal-
mente; d) o destaque paraaimportanciadasuspeitaclinica
parao diagndstico.
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