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Quando pensar e como
diagnosticar a Amiloidose?

ED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNOSTICO
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SUSPEITA CLINICA DE AMILOIDOSE CARDIACA BASEADA EM HISTORIA E EXAME FISICO,
CCOM ACHADOS SUGESTIVOS NO ECG, ECOCARDIOGRAMA, RMC

INVESTIGACAO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
- Dosagem da relagéo Kappaflambda sérica - Imunofixagéo sérica + Imunofixagéo urinria
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“RED FLAGS” AO ECG

Baixa voltagem em derivagdes periféricas, auséncia
de progressao de R em derivagdes precordiais V1 a
V3 (padrao de pseudointarto) e BAV de | grau. Além
desse exemplo, outras alterages estdo descritas

o fluxograma o lado (Red flags)

“RED FLA AO ECOCARDIOGRAMA
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1 - Insuficiénca cardiaca: Uso cauteloso de medicamentos coma ARNI, inbidores da ECA/ARB, beta-bloqueadores.
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DIAGNOSTICO HISTOLOGICO DE AMILOIDOSE
EM BIOPSIA ENDOMIOCARDICA:
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- Doenca rara e incuravel

- Diagnostico em fase
terminal

- Biopsia endomiocardica
obrigatoria

7

- Condicao subdiagnosticada
(escondida na ICFER e HVE)

- Tratamentos modificadores
da doenca disponiveis

- Diagnostico nao-invasivo
precoce salva vidas




O Desafio Clinico: Apenas um coracao hipertenso?

%) Paciente: Homem, m

Apresentacao: Insuficiéncia cardiaca

\Js Exame Fisico: Ascite moderada (sem hipertenséo portal).

~

Ecocardiograma Transtoracico:

g Hipertrofia Ventricular Esquerda (HVE) HlsJgliilez:10!

(15 mm)

- GELERN A IELELN(F ) preservada

T o I
Evolugao Clinica: Intolerancia recente a doses

prévias de medicamentos anti-hipertensivos.
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O Fenotipo Oculto: A Doenca é Sistemica

r A Ponta do Iceberg (Cardiologico):

ICFER (Insuficiéncia Cardiaca com
Frac;ao de Ejecdo Preservada),
Hipertrofia Ventricular, Arritmias.

Abaixo da Superficie

(Sistémico): = 1. :
Depdsito amiloide progressivo e

multissistémico (nervos, rins,
tecidos moles, trato
gastrointestinal).

Deposito amiloide

e multissistémico (nervos,
rins, tecidos moles,

trato gastrointestinal).
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“RED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNOSTICO

Disautonomia
Lipotimia
Sincope
Intoleréncia a
vasodilatadores e

Cansaco a betablogueadores Eletrocardiograma:

Desproporcao amplitude

Fraqueza @ QRS/espessura de parede
Adinamia . Pseudoinfartos
Dispneia ' Disturbios de Conducao
/ ~ Bradi/Taquiarritmias
.—/fﬁ Ecocardiograma:

Aumento da espessura
miocardica, Estenose Adrtica
(demais redflags, vide

tabela ao lado)

'S

Polineuropatia periférica nao explicada
Sindrome do ttinel do carpo bilateral
Ruptura de tendao (ex.biceps unilateral)
Estenose de canal vertebral Sintomas gastrointestinais:
Plenitude pés-prandial

Diarréia/constipacao

\ St

A

Microalbuminuria/Proteinuria
(especialmente AL)
Disfuncéo renal

Sinais de Alerta Sistémicos
para Amiloidose

2w @

Perda de Peso

Purpura periorbital,
Macroglossia
(especialmente AL)




Red Flags Extracardiacos: Onde procurar?

A busca ativa por sinais de depdsito amiloide fora do coragao.

Olhos: Purpura periorbital «
(forma AL)

Membros Superiores:
Sindrome do tunel do carpo
bilateral, ruptura espontanea
do tendao do biceps (Popeye
sign)

Boca: Macroglossia
(forma AL)

Coluna: Estenose do
canal lombar Neuroldgico: Polineuropatia

periférica progressiva,

disautonomia (hipotensao

Gastrointestinal: ol
ortostatica).

Diarreia/Constipacao,
perda de peso inexplicada

A\ NotebookLM



Red Flags Cardiacos: O Paradoxo Clinico

A Discrepancia Estrutura vs. Eletricidade

HVE concéntrica no Eco Baixa voltagem no ECG

Sinais de Alerta no Consultorio:

Doenca de conducao

AV inexplicada Estenose adrtica de

Padrao de

Idoso (>65 anos) : i :
com ICFER pessudoliieiree (bloqueios, necessidade baixo fluxo/baixo

no ECG gradiente

de marca-passo)




Matriz de Diagnostico Diferencial de HVE Inexplicada

Diferenciando as doencas de depdsito/infiltrativas.

Caracteristica

Amiloidose (ATTR/AL)

Doenca de Fabry

|dade Tipica
Marcador Dermatoldgico

Marcador Ocular

Marcador Neuroldgico

Genética

Idosos (>60 anos)
Pdrpura periorbital (AL)
Raro

Disautonomia /
Tanel do Carpo

Mutacao TTR (ATTRv)
ou Adquirida

Jovens/Adultos
(12 a 32 década)

Angioqueratomas

Cornea verticillata

Dor neuropatica grave /
Acroparestesia

Ligada ao cromossomo X
(Mutagdo GLA)

A\ NotebookLM



O Gatilho da Imagem: Padrao Infiltrativo no Ecocardiograma

e - Espessamento biventricular
(SIV =12 mm)

e - Aspecto granular brilhante
(hiperrefringéncia miocardica)

e- Espessamento de valvulas e do
septo interatrial

e Strain Longitudinal: O classico

Apical Sparing (preservacao apical).

Apical Sparing
(Preservacgao Apical)

A NotebookLM



A Assinatura na Ressonancia Magnética (RMC)

Realce Tardio (LGE):
Padrao subendocardico difuso ou
transmural (ndo isquémico).

Mapa T1:
Aumento do T1 nativo (fase de
acumulacao).

Volume Extracelular (VEC):
Aumentado devido ao depdsito
amiloide no intersticio.



A Imagem é Sugestiva. E agora?

A Regra de Ouro:
A biopsia endomiocardica ndao é mais obrigatoria para todos os casos.
e No entanto, descartar a forma AL é uma exigéncia absoluta.

Eco/RMC Sugestiva de Amiloidose

A Via Hematologica A Via Cintilografica
(Descartar AL) (Confirmar ATTR)

O paciente deve seguir um fluxo de investigagcao em duas vias.

A NotebookLM



Passo 1: A Via Hematologica (Obrigatoria e Urgente)

EMERGENCIA MEDICA: A amiloidose de cadeia leve (AL) é uma emergéncia.
O prognostico depende do inicio imediato do tratamento.

Livres

Cadeias Leves

Imunofixagdo
Sérica

§

Imunofixagao
Urindria

|

C

O Rastrerio Monoclonal Exige 3 Exames:

Z 1. Relagao de Cadeias Leves Livres
Séricas (Kappa/Lambda)

z 2. Imunofixagao Sérica

v/ 3. Imunofixagao Urinaria

*Se qualquer um for alterado = Rota da
Hematologia (Biopsia de medula/tecido).*
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Passo 2: A Via Cintilografica (Confirmacao de ATTR)

Uso de tragcadores 6sseos (°°mTc-PYP ou DPD) para diagndstico nao-invasivo.

O Escore de Perugini:

Grau 0: Sem captagao cardiaca

Grau 1: Captacao cardiaca < 0Sso

Grau 2: Captagao cardiaca = 0sso

Grau 3: Captacgao cardiaca > 0sso

Diagnostic Equation

Grau 2 ou 3 + Hematologia Negativa = ATTR Confirmada.

A NotebooklLM



INVESTIGACAO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
» Dosagem da relagdo Kappa/lambda sérica * Imunofixagéo sérica  Imunofixagéo urinaria

CADEIAS LEVES
Presentes

01 - Rota Hematolégica

CADEIAS LEVES
Ausentes

02 - Rota Cardiolégica

Cintilografia cardiaca com tragador 6sseo,
Pirofosfato - Tc-99m, disponivel?

Consulta com Biopsia
hematologista de tecidos

(urgéncia) periféricos —
| T NAO\,

NAO Suspeita . . o
Amiloidose encontrada = = clinica Captacao cardiaca Biopsia
persistente: grau 2,3 e relagcao coracao/ endomiocardica
SIMl Ir para contralateral = 1,5 (vermelho
Rota 2B confirmadas com SPECT congo)

Amiloidose cardiaca

confirmada
Amiloidose Amiloidose Amiloidose Amiloidose
cardiaca cardiaca cardiaca cardiaca
improvavel confirmada descartada confirmada

Tipagem de proteina amiléide Sequenciamento genético para TTR

(espectroscopia de massa ou IH*)

- . Tipagem
Positivo Negativo da proteina amiloide

ATTR hereditaria | ATTR selvagem d(eSpe°"°SC°ﬁ_'ﬁ
(ATTRh) (ATTRw!) BriEssn en i)




O Fluxograma Definitivo (Diretriz SBC)

Red Flags Clinicos + Eco/RMC Sugestivos

Pesquisa Monoclonal
(Cadeias leves + Imunofixacao sangue/urina)

Positiva Negativa

Avaliacao Hematologica Cintilografia 6ssea
(AL suspeita) (PYP/DPD)

Graus 2-3 Graus 0-1

Diagnostico Confirmado de ATTR Buscar diagnosticos
(Seguir para teste genético TTR) alternativos (ex: Fabry, CMH)

A NotebookLM



Resolucao do Caso Clinico

Captacao Miocardica Intensa

* O Paciente: Homem, 74 anos, ICFER, HVE grave
(15mm).

« Passo 1 (Hematologia): Cadeias leves livres
normais, Imunofixag¢ao negativa (AL descartada).

» Passo 2 (Cintilografia): Captacao miocardica Grau
3 de Perugini (Relagao Coracao/Contralateral 1.75).

Diagnéstico Final: Amiloidose Cardiaca ATTR-wt
(Selvagem).

Conduta: Inicio de terapia modificadora da doencga

A NotebookLM
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Mensagens Finais para a Pratica Clinica

1. Suspeite Ativamente

A amiloidose se esconde
na ICFER e na HVE do
idoso. Busque as Red Flags
(Tunel do carpo,
disautonomia, discrepancia
Eco/ECG).

2. Descarte a Forma AL

Frente a uma imagem
sugestiva, a via hematoldgica
(cadeias leves +
imunofixagao) € o passo 1
obrigatorio. E uma
emergéncia médica.

3. Confirme sem Biopsia

A cintilografia (Grau 2 ou
3), aliada a hematologia
negativa, sela o
diagndstico de ATTR.
O diagnéstico precoce
muda a sobrevida.
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