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A última edição dos Arquivos Brasileiros de Cardiologia nos traz 
a publicação do Posicionamento sobre Diagnóstico e Tratamento 
da Amiloidose Cardíaca do DEIC/GEMIC/SBC. Esse documento foi 
fruto do trabalho colaborativo de muitos experts da área, expoentes 
da Cardiologia Nacional, mas também incluiu outros especialistas 
como neurologistas, hematologistas e médicos nucleares. 

A necessidade de reunirmos essa constelação de colaboradores 
reflete um aspecto fundamental da amiloidose: uma doença 
complexa e multifacetada, com acometimentos orgânicos 
múltiplos e que necessita do concurso de várias especialidades para 
seu manejo na integralidade. De fato, esse foi um aspecto positivo 
do documento: sua abrangência e seu caráter multidisciplinar.

É oportuno que afirmemos aqui as razões que levaram o DEIC/
GEMIC/SBC a produzir este documento, cumprindo a missão 
de produzir documentos que contribuam para a atualização 
científica e para a educação médica, trazendo balizamentos 
necessários para guiar a prática da cardiologia baseada em 
evidências científicas. O sentido de urgência para tal ação foi a 
percepção clara da recente e profunda reformulação de conceitos 
acerca da amiloidose cardíaca (AC), incluindo evidências de 
que se trata de uma doença mais prevalente do que antes se 
imaginava, do expressivo avanço nos métodos de imagem que 
permitem seu diagnóstico de forma não invasiva e do surgimento 
de novos tratamentos específicos que podem mudar a história 
natural da doença (Figura 1). 

Amiloidose cardíaca é causa frequente de insuficiência 
cardíaca com fração de ejeção preservada

O principal fenótipo cardiológico da AC é de uma 
miocardiopatia restritiva infiltrativa, cujos aspectos mais gerais 
de sintomas e aumento da espessura das paredes ventriculares 
e remodelamento concêntrico do ventrículo esquerdo, se 
superpõe àqueles da insuficiência cardíaca com fração de 
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ejeção preservada (ICFEp), produzida por fatores de risco como 
hipertensão arterial, obesidade, diabetes e envelhecimento. 
Desta forma, a AC deve ser considerada como diagnóstico 
diferencial nos pacientes exibindo ICFEp. 1

Vale lembrar que dentre as diferentes proteínas amiloidogênicas 
que podem se depositar no miocárdio e cursar com AC, a 
transtirretina na forma wild type (AC‑ATTRwt), que é intimamente 
ligada ao envelhecimento, é a mais frequentemente reportada 
em várias séries da literatura médica especializada. Isso se 
repete tanto em grandes centros de referência, como também 
em registros de mundo real.2 Nesse sentido, artigo recente 
mostrou um aumento muito expressivo da AC como causa de 
hospitalizações por insuficiência cardíaca em várias regiões dos 
Estados Unidos, entre os anos 2000 e 2012, ultrapassando a 
taxa de 65 casos por 100.000 pessoas/ano, indicando que a 
AC não é uma doença rara de acordo com os critérios atuais da 
Organização Mundial da Saúde (Figura 2).3 

É importante lembrar que não há estatísticas semelhantes no 
nosso meio que permitam confirmar a prevalência mais elevada 
da AC na população brasileira. Essa é uma lacuna que esperamos 
que seja preenchida num futuro breve. 

Diagnóstico não invasivo usando cintilografia com 
traçadores ósseos

Dentre todos os avanços no cenário clínico da AC, o mais 
impactante foi o desenvolvimento das bases para um diagnóstico 
não invasivo da AC-ATTR, prescindindo do uso da biópsia 
endomiocárdica. No célebre estudo publicado por Perugini et al. 
em 2005, restou bem demonstrado que os pacientes com AC-
ATTR exibiam acúmulo miocárdico intenso e anômalo de alguns 
agentes bifosfonados utilizados para cintilografia óssea. Nesse 
estudo seminal, apenas pacientes com AC-ATTR exibiam captação 
de 99mTc-DPD (3,3-diphosphono-1,2-propanodicarboxylic acid) 
equivalente ou superior à captação dos arcos costais (graus 2 ou 
3), enquanto nenhum dos pacientes com AC ligada a cadeias leves 
(forma AL) apresentavam o mesmo comportamento.4 

Posteriormente, identificou-se que certo percentual (20% 
a 30%) dos pacientes com AC-AL também poderiam exibir 
captação expressiva de marcadores ósseos, sendo fundamental 
a exclusão da presença de cadeias leves de imunoglobulina para 
uma confirmação diagnóstica de AC-ATTR nos pacientes com 
cintilografia cardíaca positiva com marcadores ósseos. No estudo 
fundamental de Gillmore et al., esse conjunto de resultados 
(cintilografia cardíaca com marcador ósseo grau 2 ou 3 + exclusão 
de cadeia leves) obteve especificidade e valor preditivo de 100%, 

https://orcid.org/0000-0001-6553-8387
mailto:msimoes@fmrp.usp.br


ABC Heart Fail Cardiomyop. 2021; 1(2):80-8381

Editorial

Simões e Fernandes
Posicionamento sobre Amiloidose Cardíaca DEIC 2021

Era uma doença rara

Simões MV et. Posicionamento sobre o Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca – DEIC/GEMIC/SBC, 
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Figura 1 – Ilustração delineando os aspectos envolvidos na profunda reformulação de conceitos sobre a amiloidose cardíaca que se avolumaram nos 
últimos anos. ICFEp: insuficiência cardíaca com fração de ejeção preservada.

Figura 2 – Ilustração mostrando no “mapa de calor” o aumento da prevalência da amiloidose cardíaca como causa associada às hospitalizações por 
insuficiência cardíaca nos Estados Unidos, entre os anos de 2000 e 2012. Reproduzido a partir de (Gilstrap et al., 2019).

definindo os critérios não invasivos para o diagnóstico da AC-ATTR 
que passaram a ser um padrão de conduta ao redor do mundo.5

Esses aspectos fundamentais foram os norteadores das escolhas 
realizadas pelo painel de experts que criou o fluxograma para o 
diagnóstico da AC do nosso Posicionamento e que é reproduzido 
na Figura 3. Essa é, isoladamente, a peça mais importante de 
todo o documento, com a qual se espera poder orientar o fluxo 
diagnóstico da AC no dia-a-dia da prática cardiológica.

Novos tratamentos específicos
Não há dúvidas de que qualquer esforço despendido para 

melhorarmos nossa capacidade diagnóstica de uma determinada 

condição só seria plenamente válido e recompensado se 
pudéssemos vincular esse achado ao emprego de tratamentos 
específicos capazes de aliviar sintomas e prolongar a vida dos 
nossos pacientes. E o surgimento de novas terapias específicas 
para a AC tem sido a mola fundamental que alimenta as 
pesquisas e as iniciativas para elevarmos o nível assistencial para 
um diagnóstico mais preciso e mais precoce da AC. 

O estabilizador de tetrâmeros da transtirretina, tafamidis, 
foi a primeira droga para tratamento específico da AC-ATTR 
testado em estudo multicêntrico randomizado e velado, o estudo 
ATTRACT.6 Os resultados principais do ATTRACT mostraram que 
o emprego do tafamidis associou-se à redução significativa da 
mortalidade por todas as causas em 30% (HR = 0,70, 95% IC: 

 

Gilstrap LG et al. Circ Heart Fail 2019;12:e005407
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0,51 a 0,96) e redução de hospitalizações/ano da ordem de 32% 
(HR = 0,68%; IC  95%: 0,56 a 0,81). Dessa forma, o tafamidis é 
o primeiro tratamento específico da AC-ATTR capaz de mudar a 
história natural da doença, tendo recebido aprovação da ANVISA 
para  o tratamento da AC-ATTR no Brasil. 

Outras moléculas muito promissoras estão sendo desenvolvidas 
e testadas neste momento em estudos multicêntricos fase 3, 
incluindo estratégias de silenciamento da expressão gênica 
da produção da TTR pelas plataformas de “small interference 
RNA”(patisiran) e oligonucleotídios “anti-sense” (eplontersen). 

É relevante lembrarmos que assistimos recentemente à 
incorporação de significativos avanços no tratamento da 
AC-AL, utilizando anticorpos monoclonais e o transplante 
de medula óssea autólogo, que estão associados a impacto 
positivo surpreendente na mortalidade da AC-AL, desde que 
os pacientes sejam encaminhados em estágios evolutivos mais 
precoces, o que realça a necessidade de um diagnóstico mais 
preciso e mais ágil desta doença.7

Comentários finais
Como revisamos aqui, há fortes evidências sugerindo 

que a AC seja uma condição de relativa prevalência, mas 
amplamente subdiagnosticada. O surgimento de novas terapias 
capazes de mudar a história natural desta doença grave traz a 
necessidade de um diagnóstico mais precoce e mais seguro. A 
publicação do Posicionamento sobre Diagnóstico e Tratamento 
da Amiloidose Cardíaca do DEIC/GEMIC/SBC 2021 reveste-se 
de importância fundamental neste momento por contribuir 

para a incorporação destes novos conceitos na prática clínica 
e trazer os balizamentos embasados nas evidências científicas 
mais recentes.
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Figura 3 – Fluxograma para o diagnóstico da AC.

SUSPEITA CLÍNICA DE AMILOIDOSE CARDÍACA BASEADA EM HISTÓRIA EXAME FÍSICO, 
COM ACHADOS SUGESTIVOS NO ECG, ECOCARDIOGRAMA, RMC - TABELAS 2 E 4

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