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Resumo
A amiloidose é uma doença sistêmica causada pela 

deposição extracelular de fibrilas insolúveis de proteínas de 
baixo peso molecular em diversos tecidos. Pode ser classificada 
nas formas: primária, secundária, hereditária e sistêmica senil. 
A forma sistêmica senil é essencialmente cardíaca, surgindo 
mais frequentemente após os 60 anos em homens. 

Relatamos o caso de um paciente masculino, 75 anos, 
que deu entrada em emergência cardiológica com quadro 
progressivo de edema em membros inferiores iniciado há quatro 
meses. Trinta dias antes do internamento passou a apresentar 
dispneia de médios para pequenos esforços, evoluindo para 
dispneia ao repouso e em decúbito (insuficiência cardíaca – 
classe funcional IV). O eletrocardiograma de admissão mostrou 
ritmo sinusal regular, bloqueio atrioventricular de 1º grau, baixa 
voltagem em derivações de plano frontal, zona eletricamente 
inativa em região anterosseptal e distúrbio de condução pelo 
ramo esquerdo do feixe de His. Radiografia de tórax com 
área cardíaca aumentada, padrão de congestão pulmonar e 
derrame pleural bilateral, mais acentuado à esquerda. 

Evoluiu com dificuldade para compensação clínica. 
Realizado ecocardiograma transtorácico que evidenciou 
câmaras cardíacas aumentadas à direita, função sistólica de 
ventrículo direito levemente deprimida, insuficiência tricúspide 
moderada a importante, hipertensão pulmonar moderada, 
hipertrofia de ventrículo esquerdo e disfunção de ventrículo 
esquerdo. Ultrassonografia de abdome mostrou fígado e baço 
com textura heterogênea, sugestivo de doença granulomatosa. 
Posteriormente foi realizada biópsia hepática que confirmou a 

hipótese de doença infiltrativa determinada pela amiloidose 
cardiovascular. Paciente evoluiu com rebaixamento de nível de 
consciência, sendo transferido para Unidade Coronariana, onde 
apresentou parada cardiorrespiratória e evolução para óbito.

Introdução
A amiloidose é uma doença sistêmica causada pela 

deposição extracelular, na forma amiloide, de fibrilas insolúveis 
de proteínas de baixo peso molecular em diversos tecidos. 
Pode ser classificada nas formas: primária, secundária, 
hereditária e sistêmica senil. Idade acima de 50 anos, sexo 
masculino, antecedentes de doenças crônicas infecciosas 
ou inflamatórias e história familiar são os principais fatores 
predisponentes para essa condição. 1,2

A forma primária é a amiloidose sistêmica mais comum, 
com média de idade de diagnóstico aos 60 anos e 
predominância masculina de 2:1. O acometimento cardíaco 
está presente em cerca de 50% dos pacientes, cursando com 
rápida evolução dos sintomas e mau prognóstico. Uma vez 
realizado o diagnóstico, a sobrevida média é de seis meses. 3

Relato de Caso
Paciente masculino, 75 anos, deu entrada em Pronto-Socorro 

Cardiológico de Pernambuco (PROCAPE/ Universidade de 
Pernambuco) com quadro progressivo de edema em membros 
inferiores iniciado há quatro meses, e progressão da dispneia 
para ortopneia nos últimos trinta dias (insuficiência cardíaca – 
classe funcional IV). Paciente hipertenso e com epidemiologia 
positiva para Doença de Chagas e Esquistossomose, fazendo 
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uso regular de Hidroclorotiazida 25mg/dia. Foram realizados 
eletrocardiograma (Figura 1) (bloqueio atrioventricular de 
1º grau e baixa voltagem em derivações de plano frontal), 
radiografia de tórax (Figura 2) (área cardíaca aumentada e 
padrão de congestão pulmonar), ecocardiograma transtorácico 
(câmaras cardíacas aumentadas à direita e achado de 
ecogenicidade granular brilhante) e biópsia hepática (confirmou 
a hipótese de doença infiltrativa). Evoluiu na enfermaria com 
dificuldade para compensação clínica.

Apresentou episódio de dor torácica tipo A sem alterações 
dinâmicas ao eletrocardiograma (ECG) com marcadores de 
necrose miocárdica dentro dos padrões de normalidade. 
Ao exame físico apresentou desdobramento variável de 
segunda bulha (B2), fígado a 5 cm de rebordo costal direito 

e edema em MMII (3+/4+). Realizado ecocardiograma 
transtorácico que evidenciou câmaras cardíacas aumentadas 
à direita, função sistólica de ventrículo direito (VD) levemente 
deprimida, insuficiência tricúspide importante, hipertensão 
pulmonar moderada, disfunção de VE (fração de ejeção de 
44%), dilatação biatrial e achado de ecogenicidade granular 
brilhante. Posteriormente foi realizada biópsia hepática que 
confirmou a hipótese de doença infiltrativa determinada 
pela amiloidose cardiovascular. Após início de terapia 
com diuréticos apresentou insuficiência renal aguda, com 
necessidade de realização de hemodiálise. Paciente evoluiu 
com rebaixamento de nível de consciência, sendo transferido 
para Unidade Coronariana, onde apresentou parada 
cardiorrespiratória e evolução para óbito.

Figura 1 - Eletrocardiograma de admissão mostrando ritmo sinusal regular, bloqueio atrioventricular de 1º grau, baixa voltagem em derivações de plano frontal, zona 
eletricamente inativa em região ântero-septal e distúrbio de condução pelo ramo esquerdo do feixe de His.
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Discussão
Descrita pela primeira vez por Rudolph Virchow, em 1954, 

1 a amiloidose é causada pela deposição extracelular de fibrilas 
insolúveis de proteínas de baixa densidade, sendo classificada 
como sistêmica quando há deposição dessas proteínas em vários 
órgãos. Já a amiloidose localizada ocorre quando a deposição 
restringe-se a um único órgão. Outra forma de classificação 
divide a amiloidose em: primária, secundária e hereditária.1

As manifestações clínicas dependem dos órgãos afetados, 
embora sintomas inespecíficos, como fadiga e/ ou anorexia, 
possam ocorrer. Órgãos como fígado, rins e coração podem 
sofrer aumento de tamanho tanto na amiloidose primária 
quanto na secundária.2 

Não é possível estabelecer um padrão de apresentação 
clínica da amiloidose cardiovascular, devendo-se suspeitar da 
doença quando insuficiência cardíaca crônica incontrolável se 
desenvolve em pacientes com mais de 50 anos, principalmente 
se associada a sinais de miocardiopatia restritiva. Os 
achados clínicos de edema ascendente e progressivo 
associado a hepatomegalia, como no presente caso, sugerem 
acometimento predominantemente do coração direito.4

Embora seja o padrão-ouro para o diagnóstico de 
amiloidose cardíaca a biópsia endomiocárdica é pouco 
utilizada na prática clínica,3 sendo o diagnóstico estabelecido 
pelo ECG em conjunto ao ecocardiograma.5

O achado mais comum ao ECG é a baixa voltagem no plano frontal 
e baixa voltagem do complexo QRS em derivações dos membros,6 
além de distúrbios de condução, como observado no presente caso.7 
Outra alteração frequente é o padrão de pseudoinfarto.

A visualização de aumento de espessura da parede do 
ventrículo esquerdo (VE) ao ecocardiograma associada ao 
padrão eletrocardiográfico de baixa voltagem apresenta alta 
especificidade para amiloidose cardíaca.8 Embora pouco 
frequente, o achado de ecogenicidade granular brilhante 
apresenta alta especificidade, como ocorreu no presente caso.9 
A ressonância nuclear magnética (RNM) cardíaca também é 
considerada um bom método diagnóstico.3

O tratamento da insuficiência cardíaca é realizado 
basicamente pela administração de diuréticos. Os glicosídeos 
cardíacos geralmente não representam benefício para o 
quadro clínico do paciente, pois na maioria dos casos de 
amiloidose predomina a disfunção diastólica.10

Figura 2 - Radiografia de tórax em incidência anteroposterior com área cardíaca aumentada, padrão de congestão pulmonar e derrame pleural bilateral, mais acentuado 
à esquerda. 
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