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RESUMO

Objetivo: Analisar as caracteristicas da Amiloidose Cardiaca (AC). Reviséo bibliografica: A amiloidose
cardiaca resulta de oligdmeros amiloides circulantes citotoxicos e fibrilas amiloides que distorcem a estrutura
do tecido cardiaco, resultando em espessamento e enrijecimento das paredes ventriculares com insuficiéncia
cardiaca e disfungdo condutiva. Existem duas proteinas amiloidogénicasresponsaveis por mais de 95% dos
acometimentos cardiacos: a amiloidose por cadeia leve (AL) e a amiloidose por transtirretina (ATTR) que se
subdvide na forma hereditaria (ATTRm) ou adquirida (ATTRwt). Enquanto a AL resulta da produgéo excessiva
de cadeias leves de anticorpos que se dobram incorretamente e se depositam nos tecidos, a ATTR é causado
pela deposicdo extracelular de mon6meros de transtirretina mal dobrados.Consideracfes finais: A
amiloidose cardiaca éconsiderada uma causa rara, mas subdiagnosticada de cardiomiopatia restritiva que se
ndo tratada tem curta sobrevida para as suas duas proteinas desencadeantes. Nesse sentido, deve-se ter
alta suspeicdo para AC em pacientes com IC com fracdo de ejecdo preservada, hipertrofia ventricular
esquerda inexplicavel e envolvimento de 6rgaos sistémicos, podendo ser diagnosticada de forma nao invasiva
por ecocardiografia, ressonancia magnética cardiaca ou cintilografia nuclear.

Palavras-chave: Amiloidose, Amiloidose de Cadeia Leve de Imunoglobulina, Doenc¢as do coragéo.

ABSTRACT

Objective: To analyze the characteristics of Cardiac Amyloidosis (CA). Bibliographic review: Cardiac
amyloidosis results from circulating cytotoxic amyloid oligomers and amyloid fibrils that distort the structure of
cardiac tissue, resulting in thickening and stiffening of the ventricular walls with heart failure and conductive
dysfunction. There are two amyloidogenic proteins responsible for more than 95% of cardiac involvement: light
chain amyloidosis (AL) and transthyretin amyloidosis (ATTR), which is divided into hereditary (ATTRm) or
acquired (ATTRwt) forms. While AL results from the excessive production of antibody light chains that misfold
and deposit in tissues, ATTR is caused by the extracellular deposition of misfolded transthyretin monomers.
Final considerations: Cardiac amyloidosis is considered a rare but underdiagnosed cause of restrictive
cardiomyopathy that, if left untreated, has a short survival for its two trigger proteins. In this sense, CA should
be highly suspected in patients with HF with preserved ejection fraction, unexplained left ventricular
hypertrophy and involvement of systemic organs, which can be diagnosed non-invasively by
echocardiography, cardiac magnetic resonance or nuclear scintigraphy.
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RESUMEN

Objetivo: Analizar las caracteristicas de la Amiloidosis Cardiaca (AC). Revisién bibliografica: La amiloidosis
cardiaca resulta de la circulacion de oligémeros de amiloide citotéxicos vy fibrillas de amiloide que distorsionan
la estructura del tejido cardiaco, lo que produce engrosamiento y rigidez de las paredes ventriculares con
insuficiencia cardiaca y disfuncion conductiva. Hay dos proteinas amiloidogénicas responsables de mas del
95% de la afectacion cardiaca: la amiloidosis de cadena ligera (AL) y la amiloidosis por transtiretina (ATTR),
gue se divide en formas hereditarias (ATTRm) o adquiridas (ATTRwt). Mientras que la AL resulta de la
produccion excesiva de cadenas ligeras de anticuerpos que se pliegan incorrectamente y se depositan en los
tejidos, la ATTR es causada por el depésito extracelular de monémeros de transtiretina mal plegados.
Consideraciones finales: La amiloidosis cardiaca se considera una causa rara pero infradiagnosticada de
miocardiopatia restrictiva que, si no se trata, tiene una supervivencia corta para sus dos proteinas
desencadenantes. En este sentido, la AC debe ser altamente sospechada en pacientes con IC con fraccién
de eyeccion conservada, hipertrofia ventricular izquierda inexplicada y afectacion de érganos sistémicos, que
pueden ser diagnosticados de forma no invasiva mediante ecocardiografia, resonancia magnética cardiaca o
gammagrafia nuclear.

Palabras clave: Amiloidosis, Amiloidosis de cadena ligera por inmunoglobulina, Enfermedades del corazon.

INTRODUCAO

A amiloidose refere-se a um grupo de doengas sistémicas causadas pelo acumulo extracelular de
agregados proteicos insollveis e mal dobrados em varios 6rgéos. Os tipos de amiloidose que sdo comumente
associados ao envolvimento cardiaco sdo amiloidose de cadeia leve de imunoglobina monoclonal adquirida
(AL), amiloidose de transtirretina tipo selvagem ou adquirida (ATTRwt) e amiloidose de transtirretina
hereditaria (ATTRm). Nesse contexto, a amiloidose cardiaca (AC) € uma doenca rara e progressiva resultante
do acumulo de proteinas no musculo cardiaco (STERN LK e PATEL J, 2022; PREGENZER-WENZLER A, et
al., 2020).

A cardiomiopatia induzida por amiloide resulta de oligbmeros amiloides circulantes citotoxicos e fibrilas
amiloides que distorcem a estrutura do tecido cardiaco, resultando em espessamento e enrijecimento das
paredes ventriculares com conseqlente insuficiéncia cardiaca e disfungdo condutiva (ZADOK OBI e
KORNOWSKI R, 2020; KITTLESON MM, et al., 2020; ASH S, et al., 2021).

A AC pode ser diagnosticada de forma nao invasiva por ecocardiografia, ressonancia magnética cardiaca
ou cintilografia nuclear. A bidpsia endomiocardica pode ser necessaria no caso de achados de imagem
duvidosos ou dados discordantes. O tratamento visa aliviar os sintomas congestivos e das arritmias
subjacentes, além de visar o processo amiloidogénico (SIDDIQI OK e RUBERG FL, 2018).

A AC é considerada uma causa subdiagnosticada de cardiomiopatia restritiva (CHACKO L, et al., 2019).
Nesse contexto, torna-se essencial o conhecimento acerca dessa doenca, a fim de propiciar adequado
diagnostico e tratamento efetivo dos sintomas e da etiologia da AC. O objetivo do estudo foi analisar as
caracteristicas da Amiloidose Cardiaca.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Definicdo e epidemiologia

A amiloidose consiste em uma doenga que acomete multiplos sistemas, ocasionada pela deposi¢do de
proteinas fibrilares insollveis nos tecidos, os quais que perdem sua conformagao, levando a disfungdo de
varios 6rgéos, incluindo o coracdo (SIMOES MV, et al., 2020; GARCIA-PAVIA P, et al., 2021; POVAR-
ECHEVERRIA M, et al., 2020). O amiléide é uma proteina fibrilar insolivel em agua que € rica em uma
estrutura de folha 3. A proteina precursora de amildide causa distUrbios de dobramento e polimeriza, acumula-
se e agrega-se como fibras insolaveis (SAITO VY, et al., 2021).
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Existem mais de 30 tipos de proteinas amiloidogénicas, das quais duas séo responsaveis por mais de 95%
dos acometimentos cardiacos: a amiloidose por cadeia leve (AL), que esta associada a producéo monoclonal
de imunoglobulinas em decorréncia de discrasia dos plasmécitos; e a amiloidose por transtirretina (ATTR),
proteina transportadora de retinol e tiroxina produzida no figado, a qual pode ser secundaria a sua mutacdo
ou hereditaria (ATTRm) ou adquirida (ATTRwt), que ocorre devido a alteragbes pos-transcricionais e de
chaperonas, relacionadas ao envelhecimento (SIMOES MV, et al., 2020). A minoria dos casos de CA (<5%)
é atribuida a amiloide A, apolipoproteina Al ou peptideo natriurético de cadeia pesada ou atrial (ANP). Tanto
a AL quanto a ATTR compartiham semelhangas cardiacas estruturais com a marca registrada do
espessamento biventricular e biatrial difuso (ZADOK OBl e KORNOWSKI R, 2020).

Enquanto a AC AL resulta da producdo excessiva de cadeias leves de anticorpos que se dobram
incorretamente e se depositam nos tecidos, a ATTR é causado pela deposicdo extracelular de monémeros
de transtirretina mal dobrados (HARTNETT J, et al., 2021).

Embora considerada uma doenca rara, dados recentes sugerem que a AC é subestimada como causa de
doencas ou sindromes cardiacas comuns. Avancgos recentes em imagens cardiacas, estratégias diagnodsticas
e terapias melhoraram o seu reconhecimento (STERN LK e PATEL J, 2022; GIANCATERINO S, et al., 2020).

Fisiopatologia da AC por cadeia leve

A causa subjacente da amiloidose AL & geralmente uma pequena populacdo de células B clonais ou
plasmécitos, enquanto apenas cerca de 10% dos pacientes tém mieloma multiplo evidente ou, em casos
raros, um linfoma de células B secretor ativo. Em aproximadamente 70% dos casos de amiloidose AL, a
expresséo da cadeia leve lambda pode ser encontrada. A disfuncéo cardiaca observada na amiloidose AL é
atribuida & deposicéo intersticial das cadeias leves de imunoglobulinas, mas também a sua toxicidade
direta. As cadeias leves livres amiloidogénicas podem induzir nos miécitos uma disfuncéo lisossomal,
estresse oxidativo, apoptose e desregulacdo das vias de transducéo de sinalizacdo da Mitogen-Activated
Protein (MAP) quinase e autofagia. Esses achados sugerem que os efeitos citotéxicos intracelulares diretos
das cadeias leves de imunoglobulinas sé@o, pelo menos parcialmente, responséveis pela rapida progressao
da doencga e mau prognéstico (CHACKO L, et al., 2019; YILMAZ A, et al., 2021).

Fisiopatologida da AC por Transtirretina

A transtirretina (TTR) é uma proteina transportadora de retinol e horménio tireoidiano sintetizada pelo
figado, que circula como um tetrAmero estéavel. A transtirretina mostra uma tendéncia para formar fibrilas
amildides quando os tetrameros se dissociam em monémeros TTR. A proteina de ligacéo ao holoretinol (RBP)
se liga e estabiliza a TTR tetramérica, sugerindo que baixas concentragfes de RBP podem ser um fator de
risco para cardiomiopatia ATTR. A clivagem dos tetrdmeros de TTR em mondmeros amiloidogénicos
suscetiveis a agregacgédo €, portanto, considerada uma etapa determinante da velocidade na formacgéo de
amiloide. A desestabilizacdo de tetrameros e o acumulo de mondémeros de TTR sdo consequéncia de
mutagfes genéticas na transtirretina (ATTRm) ou, se ausente, estdo associados a processos relacionados a
idade que sdo apenas parcialmente compreendidos (ATTRwt) (YILMAZ A, et al., 2021; MAURER MS, et al.,
2019; YAMAMOTO H e YOKOCHI T, 2019; GONZALEZ- LOPEZ E, et al., 2017).

Quadro Clinico

O amildide pode se depositar em qualquer estrutura cardiaca, incluindo o endocardio, valvulas, miocéardio,
epicardio e pericardio parietal. A principal patologia na amiloidose cardiaca € o espessamento e enrijecimento
biventricular causando uma cardiomiopatia restritiva com disfungédo diastolica (ASH S, et al., 2021). Contragdo
prejudicada, conducdo atrioventricular prejudicada, fibrilagcdo atrial e arritmia letal também sao observadas na
amiloidose cardiaca (SAITO Y, et al., 2021).

A dispnéia aos esforgcos € um sintoma comum de AC; no entanto, alguns pacientes podem apresentar
mais sintomas de insuficiéncia cardiaca do lado direito, como edema de membros inferiores e ascite. Fadiga
e fraqueza estdo relacionadas ao baixo débito cardiaco e muitas vezes atribuidas a sintomas inespecificos
do envelhecimento (DONNELLY JP e HANNA M, 2017).
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Pacientes com AC atendem a definicdo de insuficiéncia cardiaca com fracao de ejecéo (FE) preservada,
gue engloba sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca, disfungao diastdlica e FE 250%. No entanto, mesmo
gue a fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo (VE) medida esteja preservada ou mesmo na faixa de
referéncia normal, o volume sistélico e o débito cardiaco sé@o reduzidos devido a um volume diastélico final
do VE diminuido e funcéo diastélica do VE prejudicada. De fato, a caracteristica fisiopatolégica da AC é a
disfungdo diastodlica, enquanto a disfungdo sistdlica ventricular geralmente é aparente em estagios mais
avancgados e avancados da doenc¢a (ZADOK OBl e KORNOWSKI R, 2020).

A infiltragcdo amiléide dos ventriculos resulta em paredes ventriculares rigidas com baixa complacéncia e
pressfes de enchimento elevadas. Tanto a AL quanto o ATTR demonstram o aparecimento de hipertrofia
concéntrica, embora um subgrupo de pacientes com CA (particularmente ATTR) possa apresentar hipertrofia
septal assimétrica mimetizando cardiomiopatia hipertréfica (ZADOK OBI e KORNOWSKI R, 2020; POVAR-
ECHEVERRIA M, et al., 2020).

Além da insuficiéncia cardiaca, estudos tém demonstrado altas taxas de arritmias, incluindo fibrilagao atrial
(FA), outras taquicardias supraventriculares , arritmias ventriculares e doenga de conducao intrinseca entre
as cardiomiopatias AL e ATTR. Arritmias como essas séo frequentemente altamente sintomaticas e mal
toleradas em pacientes cardiacos amiloides e podem exigir tratamento rapido e individualizado. Acredita-se
gue 0s mecanismos que levam a arritmia na amiloidose cardiaca sejam multifatoriais. Demonstrou-se que a
deposicéo de fibrila amil6ide e a infiltragdo do miocardio causam espessamento da parede atrial e ventricular,
relaxamento prejudicado e enchimento restritivo. A pressdo de enchimento elevada leva & dilata¢&o atrial,
predispondo a FA e outras arritmias atriais. Além disso, acredita-se que a deposicdo de amiloide
nos atrios promova fibrose  miocardicae remodelagdo  estrutural, novamente predispondo a
FA (GIANCATERINO S, et al., 2020; HARTNETT J, et al., 2021).

As arritmias atriais parecem ser mais prevalentes na amiloidose cardiaca do que na populagéo geral. As
estimativas de prevaléncia da populacdo variam entre o tipo de amiloidose, e a ATTRwt geral parece estar
associada ao maior risco de FA comérbida (GIANCATERINO S, et al., 2020; MAURER MS, et al., 2019;
TERNACLE J, et al., 2019).

Ademais, na AL, o amiléide pode se depositar dentro e/ou ao redor das pequenas arteriolas do coracao,
resultando na sindrome clinica de angina ou, em alguns casos, infarto do miocérdio (SIDDIQI OK e RUBERG
FL, 2018).

Manifestacdes extra cardiacas da AC

Outros sistemas de 6rgdos comumente envolvidos na amiloidose AL incluem os rins (manifestando-se
comumente como sindrome nefrética), tecidos moles, trato gastrointestinal e sistema nervoso autbnomo. A
neuropatia periférica é relativamente comum, apresentando-se com parestesia ou disestesia tipicamente em
uma distribuicdo de "luva e meia". A neuropatia autondmica é uma importante pista diagnéstica,
manifestando-se como hipotenséo ortostética, diarreia e constipacéo alternadas e disfuncéo erétil (SIDDIQI
OK e RUBERG FL, 2018; MARTINEZ-NAHARRO A, et al., 2018).

Acredita-se que a amiloidose cardiaca ATTR do tipo ATTRwt seja amplamente restrita ao cora¢do, embora
ocorra deposicdo de tecidos moles e possa se manifestar clinicamente como sindrome do tanel do carpo
bilateral, ruptura do tenddo do biceps e estenose espinhal. Em contraste, a amiloidose cardiaca ATTRm,
muitas vezes também envolve o sistema nervoso periférico e autbnomo, dependendo da mutagéo (SIDDIQI
OK e RUBERG FL, 2018).

Diagndstico

A AC deve ser suspeitada em pacientes com IC com fracdo de ejecéo preservada, hipertrofia ventricular
esquerda inexplicavel e envolvimento de 6rgdos sistémicos, como neuropatia, anemia, disfuncéo renal,
sangramento e trombose, disautonomia e disturbios da conducao atrioventricular, sindrome de tunel do carpo
de ambos os lados, ruptura do tenddo do biceps, hipotensdo ortostatica, estenose do canal vertebral,
alteracdes digestivas e intolerancia a medicac8es anti-hipertensivas. Apenas 20% tém sintomas cardiacos
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predominantes, o envolvimento cardiaco isolado ocorre em menos de 5% dos casos, e a grande maioria tem
envolvimento de mais de um 6rgdo (MACEDO AVS, et al., 2020; SIMOES MV, et al., 2020).

Como o espessamento da parede ventricular na amiloidose é devido a infiltracdo miocardica e nédo a
hipertrofia, as voltagens do eletrocardiograma (ECG) tendem a diminuir a medida que a doenca progride. No
ECG, baixas voltagens (definida como todas as derivacdes dos membros <5 mm de altura) é encontrada em
uma alta proporcao de pacientes e esta frequentemente associada a desvio extremo do eixo esquerdo ou
direito. Padrdes de pseudo-infarto podem ocorrer em aproximadamente 50% dos pacientes com amiloidose
cardiaca AL. Além disso, o bloqueio atrioventricular pode ser observado em até 22% dos pacientes com
amiloidose cardiaca. Atrasos de condugéo intraventricular e bloqueios de ramo também sé&o caracteristicas
eletrocardiograficas comuns da amiloidose cardiaca e sdo mais comumente observados na ATTR (SIDDIQI
OK e RUBERG FL, 2018; MARTINEZ-NAHARRO A, et al., 2018; DORBALA S, et al., 2020).

A marca classica da AC é a combinacédo de baixa voltagem no ECG e aumento da espessura da parede
do ventriculo esquerdo (VE) no ecocardiograma. No ecocardiograma, a espessura da parede do VE superior
a 12 mm (6 mm a 10 mm é normal) na auséncia de hipertensdo deve levantar suspeita de CA. Além disso,
no ecocardiograma, pode haver espessamento das paredes atriais, valvas atrioventriculares, deposi¢édo
intramural do ventriculo esquerdo com aumento da espessura miocardica, sinais de disfungéo diastdlica e
reducdo da funcdo longitudinal do VE em estagio subclinico. Os diagnésticos diferenciais incluem
cardiomiopatia hipertréfica, estenose valvar aortica, insuficiéncia renal crbnica avancada e outras
cardiomiopatias infiltrativas (HOTTA VT, et al., 2020; DONNELLY JP e HANNA M, 2017). A troponina-T
cardiaca, outro indicador confiavel de morte de cardiomiécitos, € um indicador prognéstico negativo Util na
amiloidose cardiaca AL e ATTR.

O peptideo natriurético tipo B (BNP) e o proBNP N-terminal (NT-proBNP) estdo elevados em todos os
casos de insuficiéncia cardiaca, mas podem estar desproporcionalmente elevados na amiloidose cardiaca
devido a compressdo direta dos cardiomibcitos e estresse causado por pressées de enchimento
elevadas. Assim, podem ser Uteis na detecgdo de envolvimento cardiaco na amiloidose sistémica ou na
avaliacdo da gravidade da doenca. A troponina-T cardiaca (cTnT), outro indicador confidvel de morte de
cardiomiécitos, é um indicador progndstico negativo Util na amiloidose cardiaca AL e ATTR (HOTTA VT, et
al., 2020; DONNELLY JP e HANNA M, 2017; ASH S, et al., 2021).

Simdes MV, et al. (2020) descreve que: “a ressonancia magnética cardiaca possui alta sensibilidade e
especificidade para o diagnéstico, sendo utilizada com o intuito de diferenciar a AC de outras miocardiopatias”.
Ainda, de acordo com o autor: “A deposi¢do amiloide no miocardio determina incremento do volume de
distribuicdo do contraste paramagnético nas regides do miocardio, no local onde os cardiomidcitos sédo
substituidos ou deslocados por fibrose ou inflamacgéo, cursando com padrdo de realce tardio (RT) mais
comumente subendocardico difuso e circunferencial do VE” (SIMOES MV, et al., 2020).

A cintilografia com pirofosfato de tecnécio (PYP scan) é um estudo de imagem nuclear que detecta a
transtirretina cardiaca e pode ser usado (em conjunto com outras investigacdes clinicas) para diagnosticar a
amiloidose ATTR. Devido a sua natureza menos invasiva em relacdo as bidpsias cardiacas, esse método é o
preferido, embora envolva exposicdo a radiagdo ionizante. As varreduras PYP requerem a injecdo de um
radiotracador (Tecnécio Pirofosfato, conhecido como TC-PYP) na circulacdo venosa. Outros tragadores como
Tc-DPD e Tc-HMDP também séo usados, mas sdo menos comuns. Uma vez injetado, o radiotracador se liga
as fibrilas amildides ATTR (ASH S, et al., 2021).

Embora a bidpsia seja um método valioso para obter tecido para confirmar a infiltragdo amiloide, a
coloragdo com vermelho Congo, que identifica a infiltracdo amiloide como birrefringéncia verde-maca tipica
usando luz polarizada, ndo diferencia os dois tipos relevantes de AC. Embora a bidpsia cardiaca seja mais
provavel de revelar depésitos de amiloide em casos com envolvimento cardiaco, o tecido pode ser obtido de
outros locais, como gordura abdominal, medula éssea e rim. Nesse cenario, a imuno-histoquimica e a
espectrometria de massa podem ser usadas. A aspiracdo de gordura é um procedimento mais simples do
gue a biépsia endomiocardica. Embora seu desempenho seja limitado na ATTR, pode ser adequado no AL,
pois 84% dos pacientes apresentam resultado positivo (MACEDO AVS, et al., 2020).
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Amiloidose cardiaca e formacgao de trombos

A AC tem sido associada a um alto risco de trombo intracardiaco, acidente vascular cerebral e embolia
sisttmica em comparacdo com a populacao geral. A infiltracdo amiloide miocardica envolvendo os atrios
direito e esquerdo tem sido sugerida como um mecanismo fisiopatoldgico que leva a reducéo da contratilidade
atrial , estase sanguinea, disfuncdo endotelial e hipercoagulabilidade relativa predispondo a formacédo de
trombos. Estudos recentes mostraram que a presenga de FA na amiloidose cardiaca parece acarretar um
risco ainda maior de trombo intracardiaco e maior risco de acidente vascular cerebral (GIANCATERINO S, et
al., 2020; HARTNETT J, et al., 2021).

Estudos de autdpsia e ecocardiograficos relataram achados de trombos intracardiacos em até 33% dos
pacientes com amiloidose cardiaca. Trombos foram encontrados predominantemente nos atrios direito e
esquerdo e apéndices atriais, e 30% a 40% dos pacientes com trombo intracardiaco tinham mais de um
trombo. Dos subtipos, amiloidose AL parece estar associado ao maior risco de trombo intracardiaco
(GIANCATERINO S, et al., 2020).

Tratamento da amiloidose cardiaca

Os cuidados de suporte de pacientes com amiloidose cardiaca abrangem diferentes aspectos clinicos,
incluindo  tratamento de insuficiéncia cardiaca, arritmias, distarbios de condugdo e
tromboembolismo (GARCIA-PAVIA P, et al., 2021; CAVUSOGLU Y, et al., 2019).

O tratamento especifico da amiloidose AL cardiaca deve ser realizado por equipes multidisciplinares
envolvendo especialistas em oncohematologia e cardiologia e, sempre que possivel, os pacientes devem ser
encaminhados para centros especializados. Pacientes com amiloidose AL ndo s6 tém uma malignidade
hematolégica, mas também o envolvimento de multiplos 6rgéos os torna particularmente frageis e suscetiveis
a toxicidade do tratamento. As abordagens terapéuticas dependem da avaliacéo de risco que é definida em
muitas circunstancias pelo grau de envolvimento cardiaco e a resposta cardiaca depende também da
resposta hematolégica (GARCIA-PAVIA P, et al., 2021).

Na AC ATTR, as estratégias para terapias modificadoras da doenga visam varias etapas ao longo do
processo de producdo de amiloide, incluindo silenciamento de genes para evitar a producdo de TTR de
hepatdcitos (patisiran e inotersen), estabilizagdo de TTR (Diflunisal) para evitar a dissociagdo de tetrameros
de TTR, anticorpos anti-TTR, inibicdo de agregacdo de oligbmeros de TTR e degradacéo de fibrilas ATTR
com o objetivo de reverter o processo da doenca, restaurar a fungéo cardiaca e, consequentemente, melhorar
a morbimortalidade. Se ndo tratada, a sobrevida varia de menos de seis meses para AC AL e de trés a cinco
anos para a ATTR (MACEDO AVS, et al., 2020; STERN LK e PATEL J, 2022).

CONSIDERACOES FINAIS

A amiloidose cardiaca éconsiderada uma causa rara, mas subdiagnosticada de cardiomiopatia restritiva
gue se ndo tratada tem curta sobrevida para as suas duas proteinas desencadeantes. Nesse sentido, deve-
se ter alta suspei¢é@o para AC em pacientes com IC com fracdo de ejecéo preservada, hipertrofia ventricular
esquerda inexplicavel e envolvimento de érgaos sistémicos, podendo ser diagnosticada de forma néo invasiva
por ecocardiografia, ressonancia magnética cardiaca ou cintilografia nuclear.
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