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Editorial

ATTRv: uma Doença Multissistêmica Requer uma Abordagem 
Multiprofissional 
ATTRv: a Multisystemic Disease Requires a Multiprofessional Approach
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Variantes patogênicas do gene da transtiretina (TTRv) 
resultam na produção de fibrilas amiloidogênicas que 
se depositam no espaço extracelular de muitos tecidos, 
resultando em uma doença multissistêmica amiloidogênica 
(ATTRv). Podem ser afetados diversos tecidos em diferentes 
combinações, incluindo os nervos periféricos e o sistema 
cardíaco, que tipicamente são os principais alvos, mas também 
os rins, olhos, sistema gastrointestinal, sistema nervoso central 
e estruturas musculoesqueléticas.1

A ATTRv é uma doença progressiva2 que resulta em óbito, 
aproximadamente, num período de 8 a 15 anos após o 
início da doença, ainda mais rapidamente quando o sistema 
cardíaco é envolvido precocemente.3 Porém, a história natural 
da doença tem mudado com a introdução de tratamentos que, 
por meio de diferentes mecanismos, diminuem a produção 
de fibrilas amiloides.4

Uma doença tão complexa exige uma interação 
multiprofissional coordenada para fornecer o melhor 
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atendimento aos pacientes. Considerando as especialidades 
médicas, cardiologistas, neurologistas, oftalmologistas, 
gastroenterologistas, nefrologistas e geneticistas bem 
treinados devem trabalhar em estreita colaboração tanto 
no tratamento de pacientes que já manifestaram a doença 
quanto no acompanhamento de portadores assintomáticos, 
com a finalidade de detectar o início da doença e quando o 
tratamento será muito mais eficaz. No entanto, para o melhor 
atendimento, além de profissionais treinados na área de 
amiloidose, é necessário que haja uma instituição capaz de 
fornecer um conjunto complexo de investigações preparadas, 
incluindo neurofisiologia (com avaliação de pequenas fibras), 
biópsia de pele, outras biópsias, imagem de ressonância 
magnética e cintilografia. 

Por esses motivos, nós acreditamos que esses pacientes 
devam ser acompanhados em centros de referência terciários 
que devem interagir de perto com os médicos locais, a fim 
de oferecer o melhor atendimento no melhor momento aos 
pacientes com essa complexa doença.
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