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RESUMO: Sabe-se que, mesmo a amiloidose seja conhecida desde o século XIX, entende-se que o
acometimento cardiaco pela doenca trouxe o desenvolvimento apenas nos ultimos tempos. E a forma
de cadeia leve (AL) é a mais prevalente e, em geral, de acometimento sistémico, raramente de
expressdo cardiaca isolada. O presente artigo teve por objetivo realizar um levantamento técnico
literario atualizado e suas congruéncias a respeito do acometimento cardiaco pela amiloidose, com
enfoque nas manifestacbes clinicas até entdo verificadas, bem como para compreender a
fisiopatologia e o diagnéstico adequado da amiloidose cardiaca. Diante disso, a metodologia foi do
tipo de pesquisa de forma descritiva, através de analise de publicagbes sobre o tema. Foram
realizadas pesquisas de estudos publicados desde margo de 2014 até margo de 2024. Ainda, foi
realizada uma busca manual nas listas de referéncias de todos os estudos incluidos para identificar
outros artigos potenciais. Dos 40 artigos identificados, 25 foram incluidos, compreendendo estudos
quanto a amiloidose, valvopatias amiloides, amiloidose cardiaca e seus diagnésticos e tratamentos.
Como resultado, constatou-se que o desenvolvimento de novos instrumentos de avaliagdo como
produtos n&do diagndsticos, bem como novos instrumentos de avaliagdo mais especificos, como o
ecocardiograma, a cintilografia e os marcadores 6sseos e a ressonancia cardiaca, tornaram o
conhecimento generalizado sobre esta doenga e seus sinais de alerta. O surgimento de diretrizes
sobre doengas e a introducdo de novos medicamentos alteraram a histéria desses pacientes.
Conclui-se, portanto, que a redugdo do caminho até o diagndstico e tratamento aumentou a
sobrevida desses pacientes.

Palavras-chave: Amiloidose. Valvopatias Amiloides. Amiloidose cardiaca. Cardiopatia amiléide.

CARDIAC AMYLOIDOSIS AND ITS COMPLICATIONS: A review of the medical

literature

ABSTRACT: This article aimed to carry out an updated technical literature survey and its congruences
regarding cardiac involvement by amyloidosis, focusing on the clinical manifestations observed until
then, as well as to understand the pathophysiology and the adequate diagnosis of cardiac
amyloidosis. It is known that, even though amyloidosis has been known since the 19th century, it is
understood that cardiac involvement by the disease has only developed in recent times. And the light
chain (AL) form is the most prevalent and, in general, of systemic involvement, rarely of isolated
cardiac expression. Therefore, the methodology was of the descriptive research type, through the
analysis of publications on the subject. They were carried out for studies published from the beginning
until March 26, 2024. Furthermore, a manual search was performed in the reference lists of all
included studies to identify other potential articles. Of the 40 articles identified, 25 were included,
comprising studies on amyloidosis, amyloid valvular diseases, cardiac amyloidosis and their
diagnoses and treatments. As a result, it was found that the greater number of non-diagnostic
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products, as well as new, more specific assessment instruments, such as echocardiography,
scintigraphy and bone markers and cardiac resonance, made knowledge about this disease and its
warning signs widespread. The emergence of guidelines on diseases and the introduction of new
medications changed the history of these patients. It is therefore concluded that reducing the path to
diagnosis and treatment increased the survival of these patients.

Keywords: Amyloidosis. Amyloid valvular heart disease. Cardiac amyloidosis. Amyloid heart disease.

1. INTRODUCAO

A amiloidose cardiaca é uma enfermidade rara que decorre quando amiloides,
que sao fibrilas proteicas, se alojam na area extracelular de tecidos e 6érgaos,
implicando nas suas fungdes. Em torno de noventa e cinco por cento dos casos de
amiloidose cardiaca sdo ocasionados pela deposi¢cao de transtirretina (ATTR) ou
cadeias leves de imunoglobulina (AL) (Fontana, 2023).

Ainda, é uma doenca de idosos, e tem acontecido com outras discrasias de
células plasmaticas, as taxas de incidéncia especificas por idade aumentam em
cada década de vida apds os 40 anos. A idade média no momento do diagndstico é
de 64 anos e menos de 5% dos pacientes tém menos de 40 anos (Dispenzieri,
2023).

Ocorre em todas as ragas e em todas as localizagdes geograficas; no entanto,
existem poucos dados sobre se a incidéncia varia de acordo com a etnia ou
geografia (Dispenzieri, 2023).

A amiloidose cardiaca € uma condicdo médica complexa e muitas vezes
subdiagnosticada, caracterizada pelo acumulo anormal de proteinas chamadas
amiloides no tecido cardiaco. Esta condigdo pode ter graves implicagdes para a
saude do paciente, tornando o estudo da amiloidose cardiaca de suma importancia.
Abaixo, destacamos os principais motivos que ressaltam a relevancia desse campo
de pesquisa e conhecimento médico (Maurer, 2019).

Tem sua prevaléncia subestimada e diagnostico desafiador: A amiloidose
cardiaca frequentemente passa despercebida, sendo muitas vezes tardiamente ou
erroneamente interpretada como outras doencas cardiacas. Essa falta de
diagndstico preciso pode levar a um tratamento inadequado e consequéncias
adversas para o paciente.

Além de ter um agravamento progressivo e prognéstico grave com uma

condicdo que tende a piorar com o tempo, resultando em comprometimento



progressivo da fung¢do cardiaca. Sem um diagndstico e intervengdo adequados, a
amiloidose cardiaca pode levar a insuficiéncias cardiacas, arritmias e, em ultima
instancia, a morte. Compreender as nuances desta condi¢cao € crucial para oferecer
tratamento e cuidados protetores.

As dificuldades terapéuticas do tratamento para a amiloidose cardiaca é
desafiador, e ndo ha uma abordagem unica que funcione para todos os pacientes. A
pesquisa nesse campo € vital para desenvolver terapias mais eficazes e
personalizadas, bem como para aprimorar a detec¢caéo precoce e o monitoramento
da progressao da doencga.

Com seus avangos tecnoldgicos e terapéuticos emergentes com seus estudos
da amiloidose cardiaca estd em constante evolugdo, impulsionado por avangos
tecnolégicos na area de diagndstico por imagem, bidpsias cardiacas e terapias
farmacolégicas. Com novas modalidades de tratamento em desenvolvimento, é
crucial manter-se atualizado sobre as ultimas descobertas e ciéncias disponiveis.

O impacto na qualidade de vida dos pacientes com uma amiloidose cardiaca
pode ter um impacto devastador na qualidade de vida dos pacientes e em sua
capacidade de realizar atividades diarias. O conhecimento aprofundado sobre esta
condigdo permite aos profissionais de saude implementar estratégias de gestdo que
visam melhorar o bem-estar e a funcionalidade dos pacientes. E suas possibilidades
de deteccao precoce é essencial para iniciar o tratamento e a gestdo de forma
eficaz.

Com um diagndstico precoce, é possivel implementar medidas terapéuticas
que ajudem a retardar a progressao da doenca e melhorar a expectativa de vida dos
pacientes. Com todo exposto, o estudo da amiloidose cardiaca desempenha um
papel crucial na melhoria do diagnostico, tratamento e gestdo dessa condigao
médica complexa. Com o avango continuo da pesquisa nessa area, € possivel
proporcionar aos pacientes uma melhor qualidade de vida e um progndstico mais
otimista.

Portanto, investir em pesquisas e conhecimentos sobre a amiloidose cardiaca
€ de vital importancia para a comunidade médica e para o bem-estar dos pacientes.

Diante de tudo, o objetivo geral do presente artigo foi realizar um
levantamento técnico literario atualizado e suas congruéncias a respeito do

acometimento cardiaco pela amiloidose, com enfoque nas manifestagoes clinica até



entdo verificadas, bem como para compreender a fisiopatologia e o diagndstico
adequado da amiloidose cardiaca.

Quanto aos objetivos especificos tem-se em verificar as literaturas atualizadas
sobre amiloidose cardiaca; analisar as revisbes de casos clinicos de amiloidose
cardiaca; conhecer a prevaléncia amiloidose cardiaca e suas manifestacoes; e
ainda, compreender o diagnostico e o tratamento para cada tipo de amiloidose

cardiaca.

2. A AMILOIDOSE

A amiloidose refere-se a deposicao extracelular de fibrilas compostas de baixa
subunidades de peso molecular (5 a 25 kD) de uma variedade de proteinas séricas.
Essas fibrilas adotam uma configuracdo de folha beta pregueada que leva a
alteragdes histologicas caracteristicas. Esse depdsito de amiloidose pode ocorrer em
uma variedade de 6rgdos, com envolvimento do coragao, rim, figado e o sistema
nervoso autbnomo € mais frequentemente responsavel pela morbidade e
mortalidade (Fontana, 2023).

A frequéncia do envolvimento cardiaco varia entre os tipos de amiloidose. O
progndstico de a cardiomiopatia amildide também varia entre os tipos de amiloidose,
com altas taxas de mortalidade particularmente na amiloidose de cadeia leve (AL)
(Fontana, 2023).

O envolvimento cardiolégico ocorre por infiltracdo das estruturas cardiacas e
das valvulas, por amiloides transtirretina geneticamente imutavel, causando o
aumento da espessura miocardica, levando a estenose, disfungao diastdlica, com
dilatacdo do ventriculo esquerdo, com perda da coaptagao das valvulas, levando a
insuficiéncia cardiaca, em estagios avangados.

E importante enfatizar que todas as formas de envolvimento amiloide
cardiaco apresentam caracteristicas clinicas semelhantes. Portanto, o diagndstico

torna-se dificil.
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A amiloidose cardiaca €& ocasionada por depésito de proteina amiloide no
musculo cardiaco. A medida que esses depdsitos aumentam, o musculo cardiaco
fica mais rigido e, por conseguinte, pode haver o comprometimento da sua funcgao.

A epidemiologia das causas corriqueiras da amiloidose cardiaca & descrita
como amiloidose por transtirretina de tipo selvagem, que é habitual em individuos
adultos com mais idade, com insuficiéncia cardiaca com fracdo de ejegao
preservada (ICFEp) e estenose aodrtica grave; amiloidose hereditaria por
transtirretina, € mais predominantemente em grupos étnicos especificos ou regides
geograficas, em contrapartida as outras sdo mais abrangentemente distribuidas
(Garcia-Pavia et al., 2021).

Entre as comunidades, algumas das variantes mais habituais sdo Val122lle,
Thr60Ala, Glu89GIn, Leu111Met, lle68Leu e Ser77Tyr; e amiloidose de cadeia leve
(AL), que é uma condic&o rara correlacionada a discrasias de células plasmaticas
que detém uma incidéncia anualmente de cerca de um por cem mil individuos nos
Estados Unidos (Fontana, 2023).

2.2 PREVALENCIA AMILOIDOSE CARDIACA

Quando a amiloidose se concentra nos tecidos do coracdo é chamada de
amiloidose cardiaca, considerada mais frequente em pacientes com mais de 65
anos, que também apresentam insuficiéncia cardiaca.

Pacientes do sexo masculino, com mais de 60 anos, que apresentam
insuficiéncia cardiaca refrataria e hipotensdo postural ou hipertensdo arterial
sistémica que passou a ser controlada facilmente, devem ser incluidos na hipotese
diagnostica de amiloidose.

A prevaléncia da amiloidose cardiaca é de 8 a 12 casos por milhdo de
habitantes. No entanto, a amiloidose cardiaca € uma doenga sub diagnosticada,
especialmente a forma ligada a transtirretina.

Fernandes (2022, et al.), apresentaram um estudo brasileiro que contribui
para o nosso entendimento sobre uma importante caracteristica da amiloidose
sistémica, ou seja, a falta de dados na populacao brasileira a respeito da prevaléncia

e gravidade do acometimento cardiaco da amiloidose.



2.2.1 Amiloidose Cardiaca e repercussoes valvares

Outras estruturas cardiacas frequentemente sdo acometidas com deposicao
amiloide nos aparelhos valvares, septo interatrial, musculos papilares, coronarias,
pericardio e sistema elétrico, podendo ser causa de fibrilacdo atrial, arritmias,
bloqueios e até taquicardia e fibrilagao ventricular.

A prevaléncia de estenose adrtica calcificada (EA) e de amiloidose cardiaca
(AC) aumenta com a idade, e sua associagdo ndo € incomum em idosos. A
identificacdo de AC é particularmente desafiadora em pacientes com EA porque
essas duas condi¢des compartilham varias caracteristicas. Estima-se que 15% da
populacdo com EA e 30% do subconjunto com padrédo de baixo fluxo e baixo
gradiente podem ter AC. Em pacientes com EA, a AC esta associada ao aumento do
risco de insuficiéncia cardiaca, mortalidade e futilidade do tratamento com
substituicio da valva adrtica.

Em pacientes com amiloidose cardiaca coexistente, a gravidade da estenose
mitral deve ser avaliada de acordo com as diretrizes atuais. A estenose mitral é
classificada como grave se a ecocardiografia transtoracica mostrar uma alta
velocidade de pico do jato adértico (maior ou igual a 4m/s) e/ou gradiente médio de
pressao transvalvar (maior ou igual a 40 mm Hg).

A amiloidose de cadeia leve (AL) resulta da acumulacdo de imunoglobulina
mal dobradas formadas por um clone anormal de células B plasmaticas e pode estar
associada ao mieloma multiplo. Na amiloidose AL, o envolvimento cardiaco
determina o progndstico, e o reconhecimento e tratamento rapidos sao vitais para
prevenir a piora da insuficiéncia cardiaca. Ha relatos de casos em que pacientes
apresentam doenga cardiaca multivalvular progressiva concomitante com a
progressao da amiloidose, com folhetos valvulares tornando-se moderadamente
espessos, resultando em estenose tricuspide e mitral moderadamente severas, com
regurgitacao tricuspide moderada e regurgitacdo mitral leve devido ao movimento
restrito dos folhetos.

Existem relatos de casos de deposi¢cao de amiloide restrita ao tecido valvular
devido a amiloidose valvular distréfica. Aqui, os depodsitos de amiloide estao
comumente associados a depdsitos calcificados localizados e tecido cicatricial
resultante de inflamacéo crbénica ou trauma mecéanico. Em um estudo recente de

valvulas cardiacas excisadas cirurgicamente, a prevaléncia de depdsitos de amiloide



foi encontrada como sendo mais alta na estenose aodrtica (74%), em comparagao
com a estenose mitral ou regurgitacdo (~29%) e regurgitacéo aortica (10,5%). O
espessamento anormal da valvula do lado esquerdo do coragao, notavel em 42%
dos pacientes com amiloidose AL confirmada, correlacionou-se com maior
mortalidade por todas as causas (razdo de risco 1,9 e P = 0,02), doenga mais
avancgada, pior classe funcional da New York Heart Association e menor sobrevida
em 5 anos nesses pacientes.

Em estudo publicado no The International Journal of Cardiovascular Imaging,
de 423 pacientes submetidos a um exame diagnédstico para AC, foram selecionadas
2 amostras de 20 pacientes com AC de transtirretina amiloide (ATTR-) ou de cadeia
leve (AL-) e controles pareados por idade e sexo. Escolheram-se 31 itens
ecocardiograficos relacionados as valvulas mitral, aortica e tricuspide, dando um
valor de 1 para cada item anormal. Pacientes com AC-ATTR apresentaram mais
frequentemente um folheto da valvula mitral posterior (PMVL) encurtado/oculto e
restrito, cordas tendineas mitrais espessadas e estenose adrtica do que aqueles
com AC-AL, e calcificagdo menos frequente da PMVL do que controles pareados.
Os valores de pontuagéo foram 15,8 (13,6—-17,4) em ATTR-CA, 11,0 (9,3-14,9) em
AL-CA, 12,8 (11,1-14,4) em controles ATTR-CA e 11,0 (9,1-13,0) em controles
AL-CA (p = 0,004 para ATTR- vs. AL—CA, 0,009 para ATTR-CA vs. seus controles e
0,461 para AL—CA vs. controles). Os valores da area sob a curva para diagnosticar
ATTR-CA foram 0,782 em pacientes com ATTR-CA ou controles pareados e 0,773
em pacientes com hipertrofia do VE. Pacientes com ATTR-CA tém um
comprometimento proeminente da estrutura e fungcédo da valvula mitral e valores de
pontuacdo mais altos. A pontuagao da valvula pode ajudar a identificar pacientes
com ATTR-CA entre pacientes com CA ou hipertrofia inexplicada.

O ecocardiograma com Doppler € o método mais utilizado para o diagnostico
da amiloidose cardiaca, podendo identificar as alteragbes estruturais e a
repercussao hemodinamica, com especial énfase na disfuncéo diastdélica, que pode
se apresentar desde sua forma mais leve (alteragdo de relaxamento) até as formas
mais avancadas, com padrao restritivo e elevadas pressdes de enchimento
ventricular, com uma relagdo das ondas E/A do fluxo mitral maior que 2, um tempo
de desaceleragao curto da onda E (<150ms) e reduzido pico da onda E" no Doppler

tecidual do anel mitral (Gomes, 2017).



2.4 DIAGNOSTICO E TRATAMENTO DA AMILOIDOSE CARDIACA

O diagndstico para amiloidose cardiaca tem sido o eletrocardiograma,
trazendo a baixa voltagem no complexo QRS é um achado comum na AL, ainda que
menos prevalente na ATTR (cerca de 30% dos casos), sendo mais comum a
discrepancia entre a magnitude da hipertrofia ao ecocardiograma e a amplitude dos
complexos QRS. Fibrilagao atrial e o padrao de pseudo infarto também podem ser
encontrados.

Um exame bastante completo é a ressonancia magnética cardiaca (RMC), por
ter a alta sensibilidade e especificidade para o diagndstico, sendo também util para
diferenciar a AC de outras miocardiopatias. A deposi¢cdo amiloide no miocardio
causa aumento do volume de distribuicdo do contraste paramagnético nas regides
do miocardio, onde os cardiomiécitos sao substituidos ou deslocados por fibrose, ou
inflamacao, cursando com padrdao de realce tardio (RT) mais comumente
subendocardico difuso e circunferencial do VE, ainda que RT transmural e difuso
também possa ser encontrado (Suhr et al., 2016).

FIGURA 1 Patologia da Amiloidose Cardiaca

(A) Espessamento biventricular grave. (B) Aspecto tipico da deposigéo extracelular de amiloide dentro do miocardio usando coloragdo com Vermelho Congo. (C) A imunofixagéo
a deposigédo de irretina.

TERNACLE, et al. Aortic Stenosis and Cardiac Amyloidosis, JOURNAL OF THE AMERICAN COLLEGE OF CARDIOLOGY, VOL. 74, NO. 21, 2019

A amiloidose cardiovascular é desafiadora e prevalente, exigindo um
diagndstico mais rapido e aumentando as oportunidades para novas terapias
modificadoras da doenga (Lotufo et al., 2015).



No Brasil, é estimado que existam mais de 5.000 pacientes com a variante da
amiloidose por transtirretina (ATTRv) com polineuropatia, onde o envolvimento
cardiaco pode ser também desempenhado por um papel importante. E verificado
que 26% dos pacientes com V30M ATTRv-PN do centro de referéncia registrados no
THAQOS eram casos de inicio tardio (LO) (Brent et al., 2021).

Nesses pacientes, encontra-se hipertrofia do septo interventricular em quase
70% e ECG anormal em quase 90%. E de interesse que 78% dos pacientes com
LO-V30M e cardiomiopatia ndo apresentaram sintomas de insuficiéncia cardiaca
(Brent et al., 2021).

Existe também o ecocardiograma, sendo um dos principais exames para
levantar a suspeita. Entre os achados sugestivos, destaca-se o espessamento da
parede ventricular esquerda > 12mm, especialmente na auséncia de hipertenséo
arterial, aumento bi-atrial e desproporcional ao tamanho dos ventriculos,
espessamento das valvas atrioventriculares e do septo interatrial e aumento da
ecogenicidade do miocardio com aparéncia granular. O indice de deformacéo
sistolica longitudinal do miocardio ou strain sistélico longitudinal pode mostrar a
preservagao da contratilidade do apice do ventriculo esquerdo (VE) em relagdo aos
demais segmentos (apical sparing ou imagem de “cereja do bolo”) (Suhr et al.,
2016).

A cintilografia cardiaca com radiotragadores 6sseos é também um exame que
traz o diagndstico diferencial entre a amiloidose AL e ATTR, esta ultima mostrando
captagdo miocardica andmala com intensidade maior ou equivalente a Ossea.
Contudo, pode ocorrer captacao cardiaca, ainda que mais discreta, em até 30% dos
casos de AL. Captagado cardiaca intensa (grau 2 ou 3), em conjunto com auséncia
de cadeias leves nos exames bioquimicos, tém especificidade de 100% para ATTR,
podendo dispensar a bidpsia cardiaca para o diagnostico da doenga (Gong, Hall,
2020).
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(A)Ecocardiograma transtoracico (ETT) em vista apical de 4 camaras mostrando hipertrofia severa do
ventriculo esquerdo (VE) com granulagdo miocardica, espessamento do septo atrial (seta vermelha) e
hipertrofia do ventriculo direito. (B) Eletrocardiograma mostrando baixa voltagem apesar da hipertrofia
severa do VE. (C e D) Fungao sistélica longitudinal severamente comprometida com preservagéao apical,
apesar da fragcdo de ejecdo do VE preservada (60%). (E) Ressonancia magnética cardiaca mostrando
realce tardio de gadolinio no subendocardio basal, que se estende até o epicardio e o apice (setas
vermelhas). (F) Cintigrafia com difosfonato de hidroximetileno marcado com tecnécio (99mTc)
mostrando forte captagao cardiaca (Grau 3). (G e H) Vistas em eixo longo parasternal do ETT antes e 1
ano apos a substituicdao transcateter da valvula aértica, mostrando nenhuma regressao da hipertrofia do
VE. ANT = anterior; GLS = deformacgéo longitudinal global; INF = inferior; LAT = lateral; POST = posterior;

SEPT = septal. TERNACLE, et al. Aortic Stenosis and Cardiac Amyloidosis, JOURNAL OF THE AMERICAN COLLEGE OF CARDIOLOGY, VOL. 74, NO. 21,
2019

3. MATERIAIS E METODO

O presente artigo trouxe o tipo de pesquisa de forma descritiva, através de
analise de publicagbes sobre o tema, que vai ajudar a identificar as lacunas no
conhecimento e as abordagens tedricas e metodoldgicas mais adequadas para a
pesquisa. Através de revisao bibliografica, artigos cientificos, livros, relatérios de

casos e outros materiais relevantes.



As fontes foram selecionadas de acordo com a data de publicacdo do
material, que foram apenas adotados aqueles cuja data de publicagao tenha se dado
a partir de janeiro de 2013, sendo a Biblioteca Virtual em Saude, PUB Med e Scielo,
exemplos de plataformas onde puderam ser encontrados os materiais utilizados para
abastecer o compilado de publicagdes a serem revisadas, sem, entretanto, descartar
outras plataformas que eventualmente sejam identificadas durante a pesquisa e que,
de acordo com a relevancia, atendam os critérios de escolha das publicacbes a
serem selecionadas.

Foram realizadas para estudos publicados desde o inicio até 26 de margo de
2024. Ainda, foi realizada uma busca manual nas listas de referéncias de todos os
estudos incluidos para identificar outros artigos potenciais. Dos 40 artigos
identificados, 25 foram incluidos, compreendendo estudos quanto a amiloidose,
valvopatias amiloides, amiloidose cardiaca e seus diagndsticos e tratamentos.

A busca de artigos cientificos que daréo subsidio a confec¢ao desta pesquisa
foi realizada as palavras-chave “amiloidose”, “valvopatias amiloides”, “amiloidose
cardiaca”, “cardiopatia amiloide” e outras que tenham relacdo com o tema e que
sejam eventualmente identificadas.

Também houve o critério de escolha daqueles materiais cujas publicagdes se
deram em revistas cientificas com relevante fator de impacto na area escolhida, de
modo a identificar e garantir a relevancia das informagdes apontadas.

Incluiram publicag¢des originais quanto outras revisdes literarias sobre o tema,
considerando que a amiloidose cardiaca em geral, houve prioridade para aqueles
que tratarem sobre complicagdes valvares e que apresentem dados relevantes
sobre esse acometimento. Isso foi realizado por meio de literaturas de dados ja
coletados e publicados.

Segundo Silva & Menezes (2000, p. 21), a pesquisa descritiva visa descrever
as caracteristicas de determinada populagdo ou fendmeno ou o estabelecimento de

relagdes entre variaveis.

4. RESULTADOS E DISCUSSOES

Através das literaturas encontradas, a amiloidose cardiaca - AC é

caracterizada pela deposicao extracelular de proteinas mal dobradas no coragao



com o histolégico patognomdnico propriedade de birrefringéncia verde quando vista
sob cruz luz polarizada apds coloragdo com vermelho Congo (Stern, Patel, 2022).

A amiloidose tem sido uma doenca que apresenta uma doenga cardiaca
fenotipica heterogénea, havendo sintomas sistémicos que antecede anos de
aparecimento das manifestacbes cardiacas. Clinicos trazem suspeitas para
direcionar exames complementares, podendo assim, auxiliar no correto diagnéstico
e um tratamento precoce que pode ser direcionado nao pelas manifestagdes dos
sinais e sintomas decorrentes da sindrome da insuficiéncia cardiaca, mas pelo
tratamento da etiologia.

Segundo Giancaterino (2020, et al.), consideram uma doencga rara, dados
recentes sugerem que a amiloidose € subestimada como causa de doencas
cardiacas ou sindromes. Avangos recentes em imagens cardiacas, diagndstico,
estratégias e terapias melhoraram o reconhecimento e o tratamento de amiloidose
cardiaca.

Suhr (2016, et al.) e Lotufo (2015, et al.) descreveram em seus estudos que a
valvopatia aparece com a idade e a amiloidose também aparece com a idade, nem
sempre uma precisa da outra, pode haver pacientes com os dois.

Um dos aspectos desafiadores do manejo da AC € a identificacdo de
pacientes que apresentam essa condi¢do. E necessario garantir que todos os
medicos que possam encontrar esses pacientes saibam o que procurar, ndo apenas
no historico dos pacientes, mas também em ecocardiogramas, estudos de
ressonancia magnética e cintilografia com pirofosfato (Yilmaz et al., 2021).

As manifestacdes de doenga restritiva da AC tem sido o edema, dispneia,
sincope aliadas a baixa voltagem do complexo QRS no ECG, um ecocardiograma
que mostrava a associacdo de acentuada hipertrofia de camara ventricular direita
com restricdo do enchimento diastdlico e macroglossia foram fundamentais para
reforcar a suspeita clinica. Estudos de Ternacle (2019) traz que, uma das primeiras
manifestacdes da amiloidose tem sido 0 aumento também do volume da lingua, cuja
coloracéo pode ser palida e ocasionalmente avermelhada. Entretanto, o diagnostico
de amiloidose ndo deve ser o primeiro a ser aventado em um caso de macroglossia.

Apesar de as principais causas de morte cardiaca ser a insuficiéncia cardiaca
e a morte subita por assistolia ou atividade elétrica sem pulso, o cardiodesfibrilhador

implantavel nao foi indicado pela sua pouca eficacia



Assim, pode ser indicado para o uso de diuréticos e restricdo de sal na dieta,
para controlar a insuficiéncia cardiaca. Como também o uso de marca-passos, como
por exemplo, para pessoas que tem BAVT, bradirritmia sintomatica e entre outros,
que melhora o funcionamento do 6rgéo no que diz respeito a condugdo do sangue.

O tratamento medicamentoso para insuficiéncia cardiaca (IC) ¢é
individualizado e depende de varios fatores, como a gravidade dos sintomas, a
funcdo cardiaca e as condi¢gdes médicas do paciente. A decisao para o transplante
de coragdo somente € ocorrida em casos ja bem especificos, devido a alta taxa de
complicacdo em portadores da doenca. Os tratamentos para as doencgas valvares
geralmente sdo incluidos as medicagdes para aliviar sintomas e ainda, a cirurgia
para reparar ou substituir a valva.

Simbes (2021, et al.), Stern e Patel (2022), Ternacle (2019) trouxeram estudos
quanto a amostra de conveniéncia de pacientes acompanhados em um centro de
referéncia em cardiologia de um hospital terciario brasileiro, com diagndstico
confirmado de amiloidose sistémica com cardiomiopatia, e individuos de outras
unidades de saude e diferentes especialidades (neurologia, hematologia, nefrologia
e gastroenterologia) para avaliagdo do envolvimento cardiaco (cardiomiopatia
amiloidética) da doenca ja confirmada em outros érgéos e sistemas.

Os tratamentos disponiveis variam de acordo com o quadro clinico, como o
tipo de proteina amiloide envolvida, idade e preferéncia do paciente. Por isso, é
importante procurar um acompanhamento profissional em cada caso. Geralmente, o
tratamento é dividido em duas partes: amenizacdo dos sintomas para melhorar a
qualidade de vida, interrupgcdo da produgdo da proteina que gera a doenga ou
estabilizagao das proteinas instaveis (Fontana, 2023).

O estudo HELIOS-B, apresentado no Congresso da Sociedade Europeia de
Cardiologia (ESC-2024), investigou o uso do vutrisiran, um medicamento que atua
por interferéncia de RNA, no tratamento da amiloidose transtirretina (ATTR), uma
doenca sistémica que afeta frequentemente o coracdo. Atualmente, o unico
tratamento aprovado é o tafamidis, que reduz a mortalidade e as hospitaliza¢des por
insuficiéncias cardiacas, mas com limitagdes na melhoria da saude. O vutrisiran, ja
usado para tratar polineuropatia em casos hereditarios de ATTR, foi avaliado por seu
potencial beneficio cardiovascular. O estudo, de fase 3, multicéntrico, duplo-cego e
controlado por placebo, incluiu 655 pacientes de 18 a 85 anos com cardiopatia ATTR

confirmada por bidpsia ou cintilografia especifica, sem gamopatia monoclonal. Os



participantes receberam vutrisiran (25 mg) ou placebo, por via subcuténea, a cada
12 semanas, por até 36 meses. Cerca de 60% dos participantes n&o utilizaram
tafamidis, mas alguns iniciaram o uso durante o estudo. As analises principais
avaliaram mortalidade geral e eventos relacionados a insuficiéncia cardiaca. A
maioria dos pacientes tinha a forma selvagem da doenga, média de 77 anos de
idade, e a maioria estava na classe funcional Il da NYHA. Os grupos classificados
com caracteristicas semelhantes, exceto pelos niveis mais elevados de NT-. Este
estudo reforga o interesse em novas terapias para melhorar o manejo da ATTR,

especialmente no contexto cardiovascular (AFYA, 2024).

5. CONSIDERAGOES FINAIS

O presente artigo teve por objetivo realizar um levantamento técnico literario
atualizado e suas congruéncias a respeito do acometimento cardiaco pela
amiloidose, com enfoque nas manifestagdes clinicas até entdo verificadas, bem
como para compreender a fisiopatologia e o diagnostico adequado da amiloidose
cardiaca.

E através das literaturas encontradas, verificou-se que, como resultado,
constatou-se que o maior numero de produtos ndo diagnodsticos, bem como novos
instrumentos de avaliagdo mais especificos, como o ecocardiograma, a cintilografia
e 0s marcadores 0sseos e a ressonancia cardiaca, tornaram o conhecimento
generalizado sobre esta doenga e seus sinais de alerta. O surgimento de diretrizes
sobre doencas e a introdugdo de novos medicamentos alteraram a historia desses
pacientes. Conclui-se, portanto, que a redugcdo do caminho até o diagndstico e

tratamento aumentou a sobrevida desses pacientes.
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