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01 . Rota Hematológica

SIM

NÃO

Consulta com
hematologista

(urgência)

Biópsia
de tecidos
periféricos

Amiloidose encontrada

Amiloidose cardíaca
confirmada

Tipagem de proteína amilóide
(espectroscopia de massa ou IH*)

*IH = imunohistoquímica;

+
02 . Rota Cardiológica

Cintilografia cardíaca com traçador ósseo,
Pirofosfato - Tc-99m, disponível?

SIM NÃO

Amiloidose 
cardíaca 

improvável

Amiloidose 
cardíaca 

confirmada

Amiloidose 
cardíaca 

descartada

Amiloidose 
cardíaca 

confirmada

SIMNÃO SIMNÃO

Captação cardíaca 
grau 2,3 e relação coração/

 contralateral ≥ 1,5 
confirmadas com SPECT

Biópsia 
endomiocárdica

(vermelho
congo)

Sequenciamento genético para TTR Tipagem 
da proteína amiloide

(espectroscopia
de massa ou IH*)

Positivo                  Negativo

ATTR hereditária
(ATTRh)

ATTR selvagem
(ATTRwt)

2A 2B

Suspeita 
clínica

persistente:
Ir para 
Rota 2B

SUSPEITA CLÍNICA DE AMILOIDOSE CARDÍACA BASEADA EM HISTÓRIA E EXAME FÍSICO, 
COM ACHADOS SUGESTIVOS NO ECG, ECOCARDIOGRAMA, RMC

INVESTIGAÇÃO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
• Dosagem da relação Kappa/lambda sérica • Imunofixação sérica • Imunofixação urinária

Sinais de Alerta Sistêmicos 
para Amiloidose

Cansaço 
Fraqueza
Adinamia
Dispneia

Disautonomia
Lipotímia
Síncope
Intolerância a 
vasodilatadores e
a betabloqueadores Eletrocardiograma:

Desproporção amplitude 
QRS/espessura de parede
Pseudoinfartos
Distúrbios de Condução
Bradi/Taquiarritmias
Ecocardiograma:
Aumento da espessura
miocárdica, Estenose Aórtica
(demais redflags, vide
tabela ao lado)

Polineuropatia periférica não explicada
Síndrome do  túnel do carpo bilateral
Ruptura de tendão (ex.biceps unilateral)
Estenose de canal vertebral Sintomas gastrointestinais:

Plenitude pós-prandial 
Diarréia/constipação

Microalbuminúria/Proteinúria 
(especialmente AL)
Disfunção renal

Perda de Peso

Púrpura periorbital, 
Macroglossia
(especialmente AL)  

SIV ≥ 12mm

“RED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNÓSTICO

Quando pensar e como
diagnosticar a Amiloidose?

dicsbc.org
deic.cardiol.br
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ACHADOS PRECOCES ACHADOS CLÁSSICOS
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Baixa voltagem em derivações periféricas, ausência 
de progressão de R em derivações precordiais V1 a 
V3 (padrão de pseudoinfarto) e BAV de I grau. Além 
desse exemplo, outras alterações estão descritas 
no fluxograma ao lado (Red flags)

Principais achados na RMC:
Cine-RM
Aumento da espessura miocárdica 
“discreto na fase inicial e acentuado 
na fase tardia da amiloidose 
(amiloidose clássica)”.
Aumento biatrial.

• Sempre confirmar que a captação do 99mTc-pirofosfato é no miocárdio pelo SPECT.

• Captação grau 2/3 = amiloidose ATTR confirmada na ausência de gamopatia monoclonal

• Captação grau 0/1 com alta suspeição clínica realizar biopsia para evitar falso negativos

• Perugini 1 = captação menos intensa que as costelas

• Perugini 2 = captação de mesma intensidade que as costelas

• Perugini 3 = captação mais intensa que as costelas com redução da captação óssea.

• São feitas imagens de 1h e 3h, sendo que as de 1h são opcionais.
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DIAGNÓSTICO HISTOLÓGICO DE AMILOIDOSE
EM BIÓPSIA ENDOMIOCÁRDICA:

a) Miocárdio apresentando extensas áreas do interstício alargadas pela deposição de material proteico amorfo e róseo, que pode ser confundido 
com fibrose, inclusive com Tricrômico de Masson positivo, coloração para fibrose. Área circulada será mostrada nas figuras seguintes 
(Hematoxilina&Eosina; objetiva de 5X); b) Miocárdio corado pela técnica do Vermelho Congo mostrando intenso depósito amiloide intersticial 
(Vermelho Congo; objetiva de 20X); c) Resultado da imagem após a exposição do Vermelho Congo à luz polarizada. Note o brilho verde-maçã 
da luz refringente, característico do material amiloide (Vermelho Congo com luz polarizada; objetiva de 20X);

Autores: Diane Xavier de Ávila, Alex dos Santos Felix, Evandro Tinoco Mesquita, ClaudioTinoco Mesquita, Marcelo Tavares, Marcus Vinicius Simões, 
Lidia Ana Zytynski Moura, Flávio Valicelli, Fabio Fernandes, Isabela Bispo, Adenalva Beck, Edileide de Barros Corrêa, Daniela do Carmo Rassi Frota, 
Jussara Bianchi Castelli, Silvio Henrique Barberato. Referência:  Simões MV, Fernandes F, Marcondes-Braga FG, Scheinberg P, Correia EB, Rohde LEP, Bacal 
F, et al. Posicionamento sobre Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - 2021. Arq. Bras. Cardiol. 2021;117(3):561-98.

Após a confirmação patológica de amiloidose, evidenciada pela coloração de Vermelho Congo positivo sob luz polarizada, 
recomenda-se prosseguir com a espectrometria de massa para identificar a proteína amiloide depositada no tecido.

REFERÊNCIAS E CONTRIBUIÇÕES

1 - Insuficiência cardíaca: Uso cauteloso de medicamentos como ARNI, inibidores da ECA/ARB, beta-bloqueadores. 
Alívio de sintomas de congestão com os diuréticos, melhora de prognóstico e boa tolerância com iSGLT2. Transplante 
cardíaco e cuidados paliativos são opções para casos avançados.

2 - Arritmias: Na fibrilação atrial, anticoagular independente do CHADS-VASc, controlar frequência cardíaca ou ritmo,  
e indicar ablação se aplicável. Uso de marcapasso para bloqueio cardíaco e cardiodesfibrilador implantável/terapia de 
ressincronização conforme necessário.

3 - Terapias modificadoras: {A} • ATTRwt e hereditária - Cardiomiopatia: Tafamidis 20mg, 4 comp ou 61mg, 1 comp ao 
dia. Patisiran IV 0,3mg/kg a cada 21 dias. Vutrisiran 25mg SC trimestral. {B} ATTRh - Polineuropatia: Tafamidis 20mg para 
estágio 1, e terapias silenciadoras de TTR para estágio 1 e 2 (inotersen, patisiran, vutrisiran, eplontersen). {C} •  AL-CM: 
Tratamento direcionado para plasmócitos em colaboração com hematologistas (Daratumumabe).

O tratamento deve ser individualizado, levando em conta a tolerância e estágio da doença, e decidido em 
conjunto pelo cardiologista e neurologista.

TRATAMENTO

“RED FLAGS” AO ECG

“RED FLAGS” AO ECOCARDIOGRAMA

RESSONÂNCIA DO CORAÇÃO

CINTILOGRAFIA MIOCÁRDICA COM PIROFOSFATO (99mTc-PYP)

AMILOIDOSE FASE INICIAL

AMILOIDOSE CLÁSSICA

CINE-RM T1 NATIVO REALCE TARDIO VOLUME EXTRACELULAR

CINE-RM REALCE TARDIOT1 NATIVO
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CADEIAS LEVES
Presentes

CADEIAS LEVES
Ausentes

T1 nativo
Elevação de T1 nativo e volume 
extracelular, mesmo em fases iniciais.

Realce Tardio
RT subendocárdico/transmural, difuso, 
de padrão não coronariano (clássico).
Em fases iniciais o RT pode não ser 
visualizado. Ausência de clareamento 
do sangue (blood-pool nulling).
Presença de derrames cavitários 
(pericárdico e pleural).

Adaptado de: Simões et al. Arq Bras Cardiol 2021









01 . Rota Hematológica

SIM

NÃO

Consulta com
hematologista

(urgência)

Biópsia
de tecidos
periféricos

Amiloidose encontrada

Amiloidose cardíaca
confirmada

Tipagem de proteína amilóide
(espectroscopia de massa ou IH*)

*IH = imunohistoquímica;
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02 . Rota Cardiológica

Cintilografia cardíaca com traçador ósseo,
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cardíaca 

confirmada

SIMNÃO SIMNÃO

Captação cardíaca 
grau 2,3 e relação coração/

 contralateral ≥ 1,5 
confirmadas com SPECT

Biópsia 
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Positivo                  Negativo
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(ATTRh)

ATTR selvagem
(ATTRwt)

2A 2B

Suspeita 
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Ir para 
Rota 2B

SUSPEITA CLÍNICA DE AMILOIDOSE CARDÍACA BASEADA EM HISTÓRIA E EXAME FÍSICO, 
COM ACHADOS SUGESTIVOS NO ECG, ECOCARDIOGRAMA, RMC

INVESTIGAÇÃO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
• Dosagem da relação Kappa/lambda sérica • Imunofixação sérica • Imunofixação urinária

Sinais de Alerta Sistêmicos 
para Amiloidose

Cansaço 
Fraqueza
Adinamia
Dispneia

Disautonomia
Lipotímia
Síncope
Intolerância a 
vasodilatadores e
a betabloqueadores Eletrocardiograma:

Desproporção amplitude 
QRS/espessura de parede
Pseudoinfartos
Distúrbios de Condução
Bradi/Taquiarritmias
Ecocardiograma:
Aumento da espessura
miocárdica, Estenose Aórtica
(demais redflags, vide
tabela ao lado)

Polineuropatia periférica não explicada
Síndrome do  túnel do carpo bilateral
Ruptura de tendão (ex.biceps unilateral)
Estenose de canal vertebral Sintomas gastrointestinais:

Plenitude pós-prandial 
Diarréia/constipação

Microalbuminúria/Proteinúria 
(especialmente AL)
Disfunção renal

Perda de Peso

Púrpura periorbital, 
Macroglossia
(especialmente AL)  

SIV ≥ 12mm

“RED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNÓSTICO

Quando pensar e como
diagnosticar a Amiloidose?

dicsbc.org
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ACHADOS PRECOCES ACHADOS CLÁSSICOS
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Baixa voltagem em derivações periféricas, ausência 
de progressão de R em derivações precordiais V1 a 
V3 (padrão de pseudoinfarto) e BAV de I grau. Além 
desse exemplo, outras alterações estão descritas 
no fluxograma ao lado (Red flags)

Principais achados na RMC:
Cine-RM
Aumento da espessura miocárdica 
“discreto na fase inicial e acentuado 
na fase tardia da amiloidose 
(amiloidose clássica)”.
Aumento biatrial.

• Sempre confirmar que a captação do 99mTc-pirofosfato é no miocárdio pelo SPECT.

• Captação grau 2/3 = amiloidose ATTR confirmada na ausência de gamopatia monoclonal

• Captação grau 0/1 com alta suspeição clínica realizar biopsia para evitar falso negativos

• Perugini 1 = captação menos intensa que as costelas

• Perugini 2 = captação de mesma intensidade que as costelas

• Perugini 3 = captação mais intensa que as costelas com redução da captação óssea.

• São feitas imagens de 1h e 3h, sendo que as de 1h são opcionais.

PE
R

U
G

IN
I 1

DIAGNÓSTICO HISTOLÓGICO DE AMILOIDOSE
EM BIÓPSIA ENDOMIOCÁRDICA:

a) Miocárdio apresentando extensas áreas do interstício alargadas pela deposição de material proteico amorfo e róseo, que pode ser confundido 
com fibrose, inclusive com Tricrômico de Masson positivo, coloração para fibrose. Área circulada será mostrada nas figuras seguintes 
(Hematoxilina&Eosina; objetiva de 5X); b) Miocárdio corado pela técnica do Vermelho Congo mostrando intenso depósito amiloide intersticial 
(Vermelho Congo; objetiva de 20X); c) Resultado da imagem após a exposição do Vermelho Congo à luz polarizada. Note o brilho verde-maçã 
da luz refringente, característico do material amiloide (Vermelho Congo com luz polarizada; objetiva de 20X);

Autores: Diane Xavier de Ávila, Alex dos Santos Felix, Evandro Tinoco Mesquita, ClaudioTinoco Mesquita, Marcelo Tavares, Marcus Vinicius Simões, 
Lidia Ana Zytynski Moura, Flávio Valicelli, Fabio Fernandes, Isabela Bispo, Adenalva Beck, Edileide de Barros Corrêa, Daniela do Carmo Rassi Frota, 
Jussara Bianchi Castelli, Silvio Henrique Barberato. Referência:  Simões MV, Fernandes F, Marcondes-Braga FG, Scheinberg P, Correia EB, Rohde LEP, Bacal 
F, et al. Posicionamento sobre Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - 2021. Arq. Bras. Cardiol. 2021;117(3):561-98.

Após a confirmação patológica de amiloidose, evidenciada pela coloração de Vermelho Congo positivo sob luz polarizada, 
recomenda-se prosseguir com a espectrometria de massa para identificar a proteína amiloide depositada no tecido.

REFERÊNCIAS E CONTRIBUIÇÕES

1 - Insuficiência cardíaca: Uso cauteloso de medicamentos como ARNI, inibidores da ECA/ARB, beta-bloqueadores. 
Alívio de sintomas de congestão com os diuréticos, melhora de prognóstico e boa tolerância com iSGLT2. Transplante 
cardíaco e cuidados paliativos são opções para casos avançados.

2 - Arritmias: Na fibrilação atrial, anticoagular independente do CHADS-VASc, controlar frequência cardíaca ou ritmo,  
e indicar ablação se aplicável. Uso de marcapasso para bloqueio cardíaco e cardiodesfibrilador implantável/terapia de 
ressincronização conforme necessário.

3 - Terapias modificadoras: {A} • ATTRwt e hereditária - Cardiomiopatia: Tafamidis 20mg, 4 comp ou 61mg, 1 comp ao 
dia. Patisiran IV 0,3mg/kg a cada 21 dias. Vutrisiran 25mg SC trimestral. {B} ATTRh - Polineuropatia: Tafamidis 20mg para 
estágio 1, e terapias silenciadoras de TTR para estágio 1 e 2 (inotersen, patisiran, vutrisiran, eplontersen). {C} •  AL-CM: 
Tratamento direcionado para plasmócitos em colaboração com hematologistas (Daratumumabe).

O tratamento deve ser individualizado, levando em conta a tolerância e estágio da doença, e decidido em 
conjunto pelo cardiologista e neurologista.

TRATAMENTO

“RED FLAGS” AO ECG

“RED FLAGS” AO ECOCARDIOGRAMA

RESSONÂNCIA DO CORAÇÃO

CINTILOGRAFIA MIOCÁRDICA COM PIROFOSFATO (99mTc-PYP)

AMILOIDOSE FASE INICIAL

AMILOIDOSE CLÁSSICA

CINE-RM T1 NATIVO REALCE TARDIO VOLUME EXTRACELULAR

CINE-RM REALCE TARDIOT1 NATIVO
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CADEIAS LEVES
Presentes

CADEIAS LEVES
Ausentes

T1 nativo
Elevação de T1 nativo e volume 
extracelular, mesmo em fases iniciais.

Realce Tardio
RT subendocárdico/transmural, difuso, 
de padrão não coronariano (clássico).
Em fases iniciais o RT pode não ser 
visualizado. Ausência de clareamento 
do sangue (blood-pool nulling).
Presença de derrames cavitários 
(pericárdico e pleural).

Adaptado de: Simões et al. Arq Bras Cardiol 2021
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• Dosagem da relação Kappa/lambda sérica • Imunofixação sérica • Imunofixação urinária

Sinais de Alerta Sistêmicos 
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Dispneia

Disautonomia
Lipotímia
Síncope
Intolerância a 
vasodilatadores e
a betabloqueadores Eletrocardiograma:

Desproporção amplitude 
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(demais redflags, vide
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Síndrome do  túnel do carpo bilateral
Ruptura de tendão (ex.biceps unilateral)
Estenose de canal vertebral Sintomas gastrointestinais:

Plenitude pós-prandial 
Diarréia/constipação

Microalbuminúria/Proteinúria 
(especialmente AL)
Disfunção renal

Perda de Peso

Púrpura periorbital, 
Macroglossia
(especialmente AL)  

SIV ≥ 12mm

“RED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNÓSTICO

Quando pensar e como
diagnosticar a Amiloidose?

dicsbc.org
deic.cardiol.br

SI
V 

≥ 
12

M
M

VS
 IN

D
EX

A
D

O
 ↓

 C
O

M
 

FE
 N

O
R

M
A

L
D

IS
FU

N
Ç

Ã
O

 
D

IA
ST

Ó
LI

C
A

R
ES

TR
IT

IV
A

TR
O

M
B

O
S 

AT
R

IA
IS

 (M
ES

M
O

 E
M

 R
IT

M
O

 
SI

N
U

SA
L)

ES
PE

SS
A

M
EN

TO
 D

O
SE

PT
O

IN
TE

R
AT

R
IA

L

A
U

M
EN

TO
 D

E
ES

PE
SS

U
R

A
S 

D
O

 V
E 

C
O

M
 A

SP
EC

TO
 B

R
IL

H
A

N
TE

A
U

M
EN

TO
 B

IA
TR

IA
L

D
IS

FU
N

Ç
Ã

O
D

IA
ST

Ó
LI

C
A

D
ES

PR
O

PO
R

C
IO

N
A

L
R

ED
U

Ç
Ã

O
 D

E 
E'

A
SP

EC
TO

 V
IS

U
A

L 
D

E 
A

PI
C

A
L

 S
PA

R
IN

G
 E

 C
R

IT
ÉR

IO
S

Q
U

A
N

TI
TA

TI
VO

S

A
SP

EC
TO

 V
IS

U
A

L 
D

E 
A

PI
C

A
L 

SP
A

R
IN

G
A

LT
ER

A
Ç

Ã
O

 D
E

VD
 (S

TR
A

IN
)

D
ER

R
A

M
E

PE
R

IC
Á

R
D

IC
O

ES
PE

SS
A

M
EN

TO
 D

E
SE

PT
O

 IN
TE

R
AT

R
IA

L
E 

VA
LV

A
S 

AV

ACHADOS PRECOCES ACHADOS CLÁSSICOS
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Baixa voltagem em derivações periféricas, ausência 
de progressão de R em derivações precordiais V1 a 
V3 (padrão de pseudoinfarto) e BAV de I grau. Além 
desse exemplo, outras alterações estão descritas 
no fluxograma ao lado (Red flags)

Principais achados na RMC:
Cine-RM
Aumento da espessura miocárdica 
“discreto na fase inicial e acentuado 
na fase tardia da amiloidose 
(amiloidose clássica)”.
Aumento biatrial.

• Sempre confirmar que a captação do 99mTc-pirofosfato é no miocárdio pelo SPECT.

• Captação grau 2/3 = amiloidose ATTR confirmada na ausência de gamopatia monoclonal

• Captação grau 0/1 com alta suspeição clínica realizar biopsia para evitar falso negativos

• Perugini 1 = captação menos intensa que as costelas

• Perugini 2 = captação de mesma intensidade que as costelas

• Perugini 3 = captação mais intensa que as costelas com redução da captação óssea.

• São feitas imagens de 1h e 3h, sendo que as de 1h são opcionais.
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DIAGNÓSTICO HISTOLÓGICO DE AMILOIDOSE
EM BIÓPSIA ENDOMIOCÁRDICA:

a) Miocárdio apresentando extensas áreas do interstício alargadas pela deposição de material proteico amorfo e róseo, que pode ser confundido 
com fibrose, inclusive com Tricrômico de Masson positivo, coloração para fibrose. Área circulada será mostrada nas figuras seguintes 
(Hematoxilina&Eosina; objetiva de 5X); b) Miocárdio corado pela técnica do Vermelho Congo mostrando intenso depósito amiloide intersticial 
(Vermelho Congo; objetiva de 20X); c) Resultado da imagem após a exposição do Vermelho Congo à luz polarizada. Note o brilho verde-maçã 
da luz refringente, característico do material amiloide (Vermelho Congo com luz polarizada; objetiva de 20X);

Autores: Diane Xavier de Ávila, Alex dos Santos Felix, Evandro Tinoco Mesquita, ClaudioTinoco Mesquita, Marcelo Tavares, Marcus Vinicius Simões, 
Lidia Ana Zytynski Moura, Flávio Valicelli, Fabio Fernandes, Isabela Bispo, Adenalva Beck, Edileide de Barros Corrêa, Daniela do Carmo Rassi Frota, 
Jussara Bianchi Castelli, Silvio Henrique Barberato. Referência:  Simões MV, Fernandes F, Marcondes-Braga FG, Scheinberg P, Correia EB, Rohde LEP, Bacal 
F, et al. Posicionamento sobre Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - 2021. Arq. Bras. Cardiol. 2021;117(3):561-98.

Após a confirmação patológica de amiloidose, evidenciada pela coloração de Vermelho Congo positivo sob luz polarizada, 
recomenda-se prosseguir com a espectrometria de massa para identificar a proteína amiloide depositada no tecido.

REFERÊNCIAS E CONTRIBUIÇÕES

1 - Insuficiência cardíaca: Uso cauteloso de medicamentos como ARNI, inibidores da ECA/ARB, beta-bloqueadores. 
Alívio de sintomas de congestão com os diuréticos, melhora de prognóstico e boa tolerância com iSGLT2. Transplante 
cardíaco e cuidados paliativos são opções para casos avançados.

2 - Arritmias: Na fibrilação atrial, anticoagular independente do CHADS-VASc, controlar frequência cardíaca ou ritmo,  
e indicar ablação se aplicável. Uso de marcapasso para bloqueio cardíaco e cardiodesfibrilador implantável/terapia de 
ressincronização conforme necessário.

3 - Terapias modificadoras: {A} • ATTRwt e hereditária - Cardiomiopatia: Tafamidis 20mg, 4 comp ou 61mg, 1 comp ao 
dia. Patisiran IV 0,3mg/kg a cada 21 dias. Vutrisiran 25mg SC trimestral. {B} ATTRh - Polineuropatia: Tafamidis 20mg para 
estágio 1, e terapias silenciadoras de TTR para estágio 1 e 2 (inotersen, patisiran, vutrisiran, eplontersen). {C} •  AL-CM: 
Tratamento direcionado para plasmócitos em colaboração com hematologistas (Daratumumabe).

O tratamento deve ser individualizado, levando em conta a tolerância e estágio da doença, e decidido em 
conjunto pelo cardiologista e neurologista.

TRATAMENTO

“RED FLAGS” AO ECG

“RED FLAGS” AO ECOCARDIOGRAMA

RESSONÂNCIA DO CORAÇÃO

CINTILOGRAFIA MIOCÁRDICA COM PIROFOSFATO (99mTc-PYP)

AMILOIDOSE FASE INICIAL

AMILOIDOSE CLÁSSICA

CINE-RM T1 NATIVO REALCE TARDIO VOLUME EXTRACELULAR

CINE-RM REALCE TARDIOT1 NATIVO
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CADEIAS LEVES
Presentes

CADEIAS LEVES
Ausentes

T1 nativo
Elevação de T1 nativo e volume 
extracelular, mesmo em fases iniciais.

Realce Tardio
RT subendocárdico/transmural, difuso, 
de padrão não coronariano (clássico).
Em fases iniciais o RT pode não ser 
visualizado. Ausência de clareamento 
do sangue (blood-pool nulling).
Presença de derrames cavitários 
(pericárdico e pleural).

Adaptado de: Simões et al. Arq Bras Cardiol 2021







01 . Rota Hematológica

SIM

NÃO

Consulta com
hematologista

(urgência)

Biópsia
de tecidos
periféricos

Amiloidose encontrada

Amiloidose cardíaca
confirmada

Tipagem de proteína amilóide
(espectroscopia de massa ou IH*)

*IH = imunohistoquímica;

+
02 . Rota Cardiológica

Cintilografia cardíaca com traçador ósseo,
Pirofosfato - Tc-99m, disponível?

SIM NÃO

Amiloidose 
cardíaca 

improvável

Amiloidose 
cardíaca 

confirmada

Amiloidose 
cardíaca 

descartada

Amiloidose 
cardíaca 

confirmada

SIMNÃO SIMNÃO

Captação cardíaca 
grau 2,3 e relação coração/

 contralateral ≥ 1,5 
confirmadas com SPECT

Biópsia 
endomiocárdica

(vermelho
congo)

Sequenciamento genético para TTR Tipagem 
da proteína amiloide

(espectroscopia
de massa ou IH*)

Positivo                  Negativo

ATTR hereditária
(ATTRh)

ATTR selvagem
(ATTRwt)

2A 2B

Suspeita 
clínica

persistente:
Ir para 
Rota 2B

SUSPEITA CLÍNICA DE AMILOIDOSE CARDÍACA BASEADA EM HISTÓRIA E EXAME FÍSICO, 
COM ACHADOS SUGESTIVOS NO ECG, ECOCARDIOGRAMA, RMC

INVESTIGAÇÃO PARA CADEIAS LEVES MONOCLONAIS:
• Dosagem da relação Kappa/lambda sérica • Imunofixação sérica • Imunofixação urinária

Sinais de Alerta Sistêmicos 
para Amiloidose

Cansaço 
Fraqueza
Adinamia
Dispneia

Disautonomia
Lipotímia
Síncope
Intolerância a 
vasodilatadores e
a betabloqueadores Eletrocardiograma:

Desproporção amplitude 
QRS/espessura de parede
Pseudoinfartos
Distúrbios de Condução
Bradi/Taquiarritmias
Ecocardiograma:
Aumento da espessura
miocárdica, Estenose Aórtica
(demais redflags, vide
tabela ao lado)

Polineuropatia periférica não explicada
Síndrome do  túnel do carpo bilateral
Ruptura de tendão (ex.biceps unilateral)
Estenose de canal vertebral Sintomas gastrointestinais:

Plenitude pós-prandial 
Diarréia/constipação

Microalbuminúria/Proteinúria 
(especialmente AL)
Disfunção renal

Perda de Peso

Púrpura periorbital, 
Macroglossia
(especialmente AL)  

SIV ≥ 12mm

“RED FLAGS” E FLUXOGRAMA DIAGNÓSTICO

Quando pensar e como
diagnosticar a Amiloidose?

dicsbc.org
deic.cardiol.br
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ACHADOS PRECOCES ACHADOS CLÁSSICOS
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Baixa voltagem em derivações periféricas, ausência 
de progressão de R em derivações precordiais V1 a 
V3 (padrão de pseudoinfarto) e BAV de I grau. Além 
desse exemplo, outras alterações estão descritas 
no fluxograma ao lado (Red flags)

Principais achados na RMC:
Cine-RM
Aumento da espessura miocárdica 
“discreto na fase inicial e acentuado 
na fase tardia da amiloidose 
(amiloidose clássica)”.
Aumento biatrial.

• Sempre confirmar que a captação do 99mTc-pirofosfato é no miocárdio pelo SPECT.

• Captação grau 2/3 = amiloidose ATTR confirmada na ausência de gamopatia monoclonal

• Captação grau 0/1 com alta suspeição clínica realizar biopsia para evitar falso negativos

• Perugini 1 = captação menos intensa que as costelas

• Perugini 2 = captação de mesma intensidade que as costelas

• Perugini 3 = captação mais intensa que as costelas com redução da captação óssea.

• São feitas imagens de 1h e 3h, sendo que as de 1h são opcionais.
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DIAGNÓSTICO HISTOLÓGICO DE AMILOIDOSE
EM BIÓPSIA ENDOMIOCÁRDICA:

a) Miocárdio apresentando extensas áreas do interstício alargadas pela deposição de material proteico amorfo e róseo, que pode ser confundido 
com fibrose, inclusive com Tricrômico de Masson positivo, coloração para fibrose. Área circulada será mostrada nas figuras seguintes 
(Hematoxilina&Eosina; objetiva de 5X); b) Miocárdio corado pela técnica do Vermelho Congo mostrando intenso depósito amiloide intersticial 
(Vermelho Congo; objetiva de 20X); c) Resultado da imagem após a exposição do Vermelho Congo à luz polarizada. Note o brilho verde-maçã 
da luz refringente, característico do material amiloide (Vermelho Congo com luz polarizada; objetiva de 20X);

Autores: Diane Xavier de Ávila, Alex dos Santos Felix, Evandro Tinoco Mesquita, ClaudioTinoco Mesquita, Marcelo Tavares, Marcus Vinicius Simões, 
Lidia Ana Zytynski Moura, Flávio Valicelli, Fabio Fernandes, Isabela Bispo, Adenalva Beck, Edileide de Barros Corrêa, Daniela do Carmo Rassi Frota, 
Jussara Bianchi Castelli, Silvio Henrique Barberato. Referência:  Simões MV, Fernandes F, Marcondes-Braga FG, Scheinberg P, Correia EB, Rohde LEP, Bacal 
F, et al. Posicionamento sobre Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - 2021. Arq. Bras. Cardiol. 2021;117(3):561-98.

Após a confirmação patológica de amiloidose, evidenciada pela coloração de Vermelho Congo positivo sob luz polarizada, 
recomenda-se prosseguir com a espectrometria de massa para identificar a proteína amiloide depositada no tecido.

REFERÊNCIAS E CONTRIBUIÇÕES

1 - Insuficiência cardíaca: Uso cauteloso de medicamentos como ARNI, inibidores da ECA/ARB, beta-bloqueadores. 
Alívio de sintomas de congestão com os diuréticos, melhora de prognóstico e boa tolerância com iSGLT2. Transplante 
cardíaco e cuidados paliativos são opções para casos avançados.

2 - Arritmias: Na fibrilação atrial, anticoagular independente do CHADS-VASc, controlar frequência cardíaca ou ritmo,  
e indicar ablação se aplicável. Uso de marcapasso para bloqueio cardíaco e cardiodesfibrilador implantável/terapia de 
ressincronização conforme necessário.

3 - Terapias modificadoras: {A} • ATTRwt e hereditária - Cardiomiopatia: Tafamidis 20mg, 4 comp ou 61mg, 1 comp ao 
dia. Patisiran IV 0,3mg/kg a cada 21 dias. Vutrisiran 25mg SC trimestral. {B} ATTRh - Polineuropatia: Tafamidis 20mg para 
estágio 1, e terapias silenciadoras de TTR para estágio 1 e 2 (inotersen, patisiran, vutrisiran, eplontersen). {C} •  AL-CM: 
Tratamento direcionado para plasmócitos em colaboração com hematologistas (Daratumumabe).

O tratamento deve ser individualizado, levando em conta a tolerância e estágio da doença, e decidido em 
conjunto pelo cardiologista e neurologista.

TRATAMENTO

“RED FLAGS” AO ECG

“RED FLAGS” AO ECOCARDIOGRAMA

RESSONÂNCIA DO CORAÇÃO

CINTILOGRAFIA MIOCÁRDICA COM PIROFOSFATO (99mTc-PYP)

AMILOIDOSE FASE INICIAL

AMILOIDOSE CLÁSSICA

CINE-RM T1 NATIVO REALCE TARDIO VOLUME EXTRACELULAR

CINE-RM REALCE TARDIOT1 NATIVO
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CADEIAS LEVES
Presentes

CADEIAS LEVES
Ausentes

T1 nativo
Elevação de T1 nativo e volume 
extracelular, mesmo em fases iniciais.

Realce Tardio
RT subendocárdico/transmural, difuso, 
de padrão não coronariano (clássico).
Em fases iniciais o RT pode não ser 
visualizado. Ausência de clareamento 
do sangue (blood-pool nulling).
Presença de derrames cavitários 
(pericárdico e pleural).

Adaptado de: Simões et al. Arq Bras Cardiol 2021






