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A amiloidose cardfaca (AC) é uma doenga infiltrativa grave e
progressiva, causada pela deposigao de fibrilas amiloides, com
mau prognéstico e opgdes terapéuticas limitadas. Pode ocorrer
devido a variantes genéticas raras ou como consequéncia de
condigbes adquiridas. Gragas aos avangos nas técnicas de
imagem e a possibilidade de se obter um diagnéstico nao
invasivo, hoje sabemos que a AC é uma doenca que talvez se
encaixe melhor no escopo das doengas subdiagnosticadas ao
invés de ser enquadrada como uma doenca rara.'?

Gonzalez-Lopez et al., demonstraram que numa
série de 120 pacientes com insuficiéncia cardfaca de
fracao de ejegao preservada, 13,3% apresentaram o
diagnéstico de cardiomiopatia amiléide associada a
transtirretina (ATTR-CM).* Em pacientes com estenose
adrtica, encontramos uma prevaléncia em torno de 15%
da ATTR-CM,’ e em estudos de necrépsia, a deposigao de
proteina amiléide foi encontrada em 25% dos pacientes
acima dos 85 anos de idade, o que mostra a importancia
desse diagnéstico no espectro das doengas miocardicas.®

A cintilografia 6ssea com PYP-*"Tc estd sendo cada vez mais
utilizada no diagndstico da ATTR-CM.” Assim, espera-se que o
nimero de pacientes diagnosticados com ATTR-CM continue
a aumentar. As novas terapias diminuem a morbidade e
mortalidade progressivas associadas a ATTR-CM, contribuindo
para melhorar a jornada destes pacientes. A importancia do
reconhecimento precoce da ATTR-CM é imprescindivel, pois
o inicio imediato do tratamento adequado é essencial para
maximizar seu potencial terapéutico e melhorar a qualidade
de vida dos pacientes.®

Por apresentar manifestagoes clinicas heterogéneas
que podem envolver diferentes especialidades médicas,
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a criagao de grupos dedicados a identificagao e
acompanhamento destes pacientes é de grande valor.??
No Brasil, j& é uma realidade a criagao de Centros
de Exceléncia (CEs) em amiloidose, que oferecem
atendimento abrangente com base na experiéncia da
equipe em ATTR-CM, abordagem multidisciplinar,
diagnésticos avangados e tempo dedicado ao atendimento
e educacao do paciente.

Aumentar a conscientizacdo sobre as melhores praticas
dos centros de amiloidose entre os profissionais de
salide pode reforcar os beneficios do encaminhamento
precoce e do atendimento abrangente para pacientes
com ATTR-CM."™'" Porém, por ser um pafs continental
e com muitas disparidades relacionadas aos sistemas de
salde publico e privado, as diferentes regides geograficas
caminham separadamente na criacao destes centros.
Recentemente, reunimos especialistas da regido Nordeste do
Brasil para compartilhar boas praticas e definir o melhor fluxo
para identificagdo e manejo da ATTR-CM em instituigbes de
diferentes estados. Aqui, compartilhamos nosso aprendizado,
dificuldades enfrentadas (Tabela 1) e ponto de vista geral
sobre o cendrio atual em nossa regido.

Uma das principais dificuldades no ambiente do
Sistema Unico de Satde (SUS) é a estrutura para completar
adequadamente o fluxograma diagnéstico nao invasivo
da AC. O primeiro obstdculo que nos deparamos,

Tabela 1 - Principais dificuldades enfrentadas, em
diferentes centros do Nordeste, na busca pelo atendimento
especializado para ATTR-CM

1.1 - LimitagOes estruturais para conseguir o diagnéstico de forma
nao invasiva;

1.2 - Falta de educagdo médica de base dedicada ao tema;

1.3 - Dificuldades de conexdo entre especialidades para discutir um
mesmo caso;

1.4 - Restri¢do de acesso aos testes genéticos e da interagdo com geneticistas;

1.5 - Dificuldade na utilizagdo do medicamento especifico (tafamidis)
aprovado no pais e de outros ainda néo aprovados pelo Ministério da Saude;

1.6 - Sobrecarga dos servigos publicos, dificultando o acompanhamento
dos familiares dos pacientes diagnosticados.
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independentemente de qual regido estejamos, é a
necessidade da exclusao de amiloidose por cadeias leves
de imunoglobulina. Os exames laboratoriais especificos
(imunofixagao de proteinas e pesquisas de cadeias kappa
e lambda) nao sao contemplados pelo SUS, e até mesmo
por alguns planos de satde. Ainda no cenario SUS,
a cintilografia com pirofosfato, o ecocardiograma com o
recurso da andlise do strain miocardico e a ressonancia
cardiaca ndo sao realizadas na maioria das unidades
tercidrias de atendimento cardiolégicos da regido nordeste.
Quando estamos com um paciente com diagnéstico de
ATTR, é necessario distinguir se trata-se da forma variante
ou senil e af precisamos recorrer a genotipagem, o que
muitas vezes ndo é possivel ser feito, a ndo ser através de
parcerias com laboratérios.

Depois da realizagao da genotipagem um adequado
aconselhamento genético se impoe e é nesse momento que
a auséncia de um geneticista se evidencia. Na medicina
suplementar encontramos menos dificuldades nesse
fluxo o que leva a um processo diagnéstico muito
mais acelerado. A falta de uma maior interacao entre
especialistas de diferentes dreas, de educacao de
base e continuada acerca da ATTR-CM também sao
outros entraves relevantes. Vale salientar que na regiao
nordeste, ja existem centros cardiolégicos de referéncia
que se tornaram CEs, possuindo suporte clinico com
oftalmologista, nefrologista, neurologista e geneticista,
realizando um trabalho de exceléncia no cuidado desses
pacientes, mas é um némero ainda muito pequeno dada
a importancia e a incidéncia crescente da AC. As pessoas
que tém se envolvido nessa area estdo, de forma abnegada
e dedicada, crescendo juntas e aprendendo a cada dia
sobre essa patologia, buscando desenvolver fluxogramas
diagnésticos e compartilhando esse conhecimento,
porém ainda ha muito a ser feito. Por exemplo, ainda
ndo hd uma difusdao maciga de quais sao as principais
red flags que sugerem esse diagnéstico (Tabela 2), o que
sem dudvida facilitaria a jornada desses pacientes até seu
diagnéstico final.

Apesar de todas as barreiras encontradas, nossa
regido vem se destacando pelo nlimero crescente de
diagnésticos dessa doencga fazendo com que mais
pacientes se beneficiem da terapéutica especifica. Os CEs

Tabela 2 - “Red flags”

Quando devemos pensar em amiloidose cardiaca:

1 - Pacientes acima de 60 anos com insuficiéncia cardiaca com fragdo
de ejegdo preservada

2 - Hipertrofia ventricular esquerda de etiologia ndo esclarecida

3 - Intolerancia ou refratariedade ao tratamento convencional para
insuficiéncia cardiaca

4 - Historia de sindrome do tanel do carpo, principalmente se bilateral

5 - Paciente com polineuropatia ou historico familiar de polineuropatia

6 - Hipotens@o ortostatica e disfungdo renal com proteintria
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da regiao vém ganhando expertise no tratamento desses
doentes, com destaque para o beneficio sintomatico
da terapéutica diurética e da pouca tolerancia aos
beta-bloqueadores e aos bloqueadores do sistema
renina-angiotensina-aldosterona, confirmando o que ja é
visto em outros centros ao redor do mundo. A utilizagao
dos anticoagulantes diretos no bindmio fibrilacao atrial e
AC também tem feito parte de nossa prética diaria.

O uso do tafamidis, droga que estabiliza a proteina
transtirretina, demonstrou reducdo de mortalidade
total e de hospitalizagbes nos pacientes portadores de
ATTR-CM, porém seu altissimo custo e sua limitada
disponibilizagdo pelo SUS (exceto na presenga de
mutacao da transtirretina em concomitidncia com a
polineuropatia familiar), talvez sejam os maiores entraves
para o tratamento desses pacientes. Além disso, quando
se avaliou as doses de tafamidis versus placebo nos
estudos ATTR-ACT'2 e no ATTR-ACT extensdo," pode-se
verificar que a maior dose (80 mg) trazia consigo
melhores resultados em desfechos duros. Apesar de
todos esses obstdculos, temos conseguido utilizar a droga
parecendo-nos bem tolerada e na expectativa de que
os relevantes resultados vistos no ATTR-ACT, possam
ser visto também em nossos doentes. Lembramos ainda
que existem vdrios estudos em andamento com novas
drogas como o acoramidis (AG10), patisiran, vultisiran e
inotersen, as quais poderdo em um futuro préximo se
transformarem nas mais novas opgdes terapéuticas em
amiloidose cardfaca.

A amiloidose é potencialmente grave e progressiva,
sua incidéncia aumenta a medida que procuramos mais
diagnostica-la. Nés, dos CEs da regiao Nordeste, buscamos
oferecer o que ha de melhor e de mais contemporaneo aos
nossos pacientes com AC. Apesar das limitagoes, obstaculos
e dificuldades, podemos dizer que nos tltimos anos tivemos
muito mais avangos do que retrocessos, e é justamente isso
que nos estimula a seguir. A unido de CEs, que ja sdo CEs
em cardiologia, é apenas um primeiro passo no intuito de
um desenvolvimento técnico e cientifico conjunto a fim de
driblar as dificuldades inerentes ao nosso sistema de satide
e também a propria doenga, chegando ao objetivo final
que é a melhor assisténcia a nossos pacientes.

Nédo temos ddvidas que muitas das dificuldades
enfrentadas pelos CEs da nossa regido também sao
compartilhadas por colegas de todo o Brasil. E é por
meio de mais discussao e abordagens do tema como
estamos fazendo nessa publicacdo, que sera possivel
que mais pessoas sejam diagnosticadas precocemente,
que o aconselhamento genético (quando indicado) seja
feito, e que mais pacientes sejam tratados seguindo as
recomendacoes internacionais.’
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