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Ecocardiograma Abrangente na Amiloidose Cardiaca. O Que E?

Para Quem?

Comprehensive Echocardiogram: What is it? For which Patients?
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A amiloidose ocorre devido a deposigdo gradual de
agregados proteicos, onde mais de um 6rgdo pode estar
infiltrado, evoluindo progressivamente para disfungao organica.
O prognéstico é determinado pelo 6rgao envolvido e o
acometimento do coracdo, a amiloidose cardiaca (AC), carreia
a pior evolugao.

A AC pode ser por deposicao miocardica da proteina
transtirretina, derivada do tecido hepatico e conhecida como
ATTR. A outra forma de deposi¢ao miocardica é a secundaria
as protefnas de cadeia leve das imunoglobulinas, derivadas
de um clone de células plasméticas, conhecida como forma
sisttmica ou amiloidose AL." As formas ATTR e AL precisam
ser diferenciadas pois possuem tratamentos distintos.

A AC é uma causa comum de miocardiopatia do tipo
restritiva, devendo sempre ser considerada no contexto
de pacientes com a sindrome de insuficiéncia cardiaca
com fragao de ejecao preservada (ICFEp). A sintomatologia
engloba a reduzida limitagao aos esforgos, fadiga e edema
dos membros inferiores. E comum o sistema de conducao
estar envolvido, e a reduzida voltagem do complexo QRS
ao eletrocardiograma (ECC) é uma das pistas diagndsticas.
A evolucdo com arritmias e bloqueios atrio-ventriculares
também é uma caracteristica.**

O padrao-ouro para o diagnéstico de AC é a bidpsia
miocérdica. Este procedimento, porém, além de invasivo,
pode ser inacurado se retirarmos um fragmento de tecido nao
afetado pela doenga. Com a evolugao dos métodos de imagem,
caminhamos hoje para um algoritmo diagnéstico nao invasivo.
A utilizagdo da medicina nuclear com a realizacao da
cintilografia com pirofosfato, combinada a testes hematoldgicos
na pesquisa de imuglobulinas de cadeia leve, permite nao sé
o diagndstico como muitas vezes a diferenciagao das formas
ATTR e AL.> A utilizagao desse algoritmo comega apds a suspeita
clinica aliada a realizagao do ECG e de um método de imagem,
como o ecocardiograma (ECO) ou a ressonancia.
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E de onde surge a importancia de um ecocardiograma
abrangente? Em virtude das caracteristicas peculiares
fornecidos por cada um dos métodos de imagem em relagao
a patogénese da AC, a maioria dos pacientes irdo necessitar
de mais de um método para uma completa avaliagao. Pela
ampla disponibilidade e baixo custo, o ECO usualmente
é a primeira ferramenta diagndstica nos pacientes com
suspeita clinica de insuficiéncia cardiaca (IC) e deve sempre
ser realizado na pesquisa de AC.® A alteragao inicial que
deve chamar atengao do ecocardiografista é o aumento
na espessura das paredes do ventriculo esquerdo (VE),
geralmente acima de 12mm. Esse achado, em especial
quando associado ao aumento do étrio esquerdo (ou mesmo
o aumento biatrial) e a fungdo sistdlica preservada, acirram
para a possibilidade de AC. Outros achados associados
que podem estar presentes sao o espessamento das valvas
atrio-ventriculares e regurgitacoes funcionais (valvas mitral
e trictspide sem alteragbes orgdnicas). Podemos detectar
pressdo sistélica da artéria pulmonar elevada (achado
frequente em pacientes com ICFEp) e um sinal bastante
sugestivo é a infiltracdo do septo interatrial. A presencga
de derrames é muito comum, pleurais e/ou pericardicos.
Embora de aspecto subjetivo, podemos observar uma
imagem de infiltracdo granular das paredes ventriculares
(granular sparkling). O ventriculo direito também pode estar
acometido. Na Figura 1 podemos notar esses achados.

Entretanto, alteragoes tipicas sdo mais evidentes na fase
avancada da doenga e podem passar desapercebidas em um
estagio mais precoce, mesmo quando o paciente ja encontra-se
em IC. Com isso, é necessario um alto indice de suspeita.
E através de um detalhado estudo da diastole que iremos
agregar informagoes a nossa suspeita inicial. Como trata-se
de uma infiltracio muscular, € muito comum a reducao nas
velocidades de enchimento diastdlico iniciais, detectadas por
meio do Doppler tecidual (velocidades e” no anel mitral septal
e lateral). Com o agravamento teremos uma disfungao diastélica
progressiva, com redugao na complacéncia atrial e elevagao na
pressao média do atrio esquerdo. Passaremos de uma disfungao
diastélica grau | para um padrao pseudonormal e posteriormente
um padrao restritivo (relacdo e/a > 2 ao Doppler pulsatil e relagao
e/e” aumentada), conforme exemplo nas Figuras 2 e 3.

A AC é um exemplo de cardiopatia restritiva em que a
fracdo de ejecdo do VE pode permanecer inalterada até os
momentos mais avangados da doenga, porém a fungao contratil
longitudinal é reduzida de forma precoce.” Com o estudo da
deformagao miocdrdica, chamado strain global, temos mais
uma ferramenta que pode ser explorada através do ECO.
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Figura 1 - Corte subcostal. Importante espessamento das paredes do ventriculo esquerdo e do ventriculo direito, do septo interatrial e das valvas mitral e tricuspide.
Aspecto granular das paredes do ventriculo esquerdo (granular sparkling). AD: atrio direito; AE: atrio esquerdo; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Fonte: arquivo pessoal.
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Figura 2 - Fluxo mitral ao Doppler pulsatil com velocidade da onda e = 1,33 m/s, pequena contribuigdo atrial (onda a = 0,31 m/s), tempo de aceleragao
reduzido (115 ms) e relagdo e/a = 4,29, denotando um padréo do tipo restritivo.

Fonte: arquivo pessoal

Em especial o strain global longitudinal do VE encontra-se maior longevidade da populacao, é a detecgao de estenose
bastante alterado na AC, de forma precoce, antes da queda  adrtica. A hipertrofia do VE secunddria a restricao valvar é
na fragdo de ejegao.®'® Embora de padrao inespecifico, mais muito comum, porém nem sempre a estenose valvar é o Ginico
do que a redugao na deformacao global, é a caracteristicaque ~ diagndstico. A associagao dessas duas patologias, estenose
pode estar presente na AC, com padrao de dpice preservado  adrtica e amiloidose, é descrita em até 13% dos pacientes
ou apical sparing (também chamado de “cereja do bolo”,  encaminhados ao laboratério de hemodinamica para
visualizado no bull’s eye), conforme exemplificado na Figura 4. realizacdo de implantes percutdneo de préteses adrticas."

Vale lembrar de outras patologias em que a AC pode estar
associada. Um cendrio muito comum, em especial com a
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A estenose adrtica low-gradient pode ser uma forma de
apresentagao, com fragao de ejecao do VE > 50%, volume
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Figura 3 - Importante redugdo na velocidade da onda e do anel mitral septal (0,04 m/s). Relagdo e/e” = 33,2 (1,33 m/s dividido por 0,04 m/s),
denotando grande aumento na pressdo média do atrio esquerdo.
Fonte: arquivo pessoal.

Strain de Pico Sistolico

Figura 4 - Importante redugdo no strain global longitudinal do ventriculo esquerdo (-11,1%) porém poupando os segmentos apicais, que aparecem
em vermelho, com aspecto de “cereja do bolo” ou apical sparing, demonstrado no bull’s eye.
Fonte: arquivo pessoal.
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sistélico indexado < 35 ml/m?, velocidade de pico sistélico
< 4m/s, e um gradiente médio VE-Ao < 40 mmHg.

O depésito amiloide também pode coexistir dentre as
cardiomiopatias hipertréficas ou mesmo as cardiopatias
hipertensivas. Nesses casos a ferramenta do strain global
longitudinal pode ser o Gnico marcador ecocardiografico
alterado." S6 a realizacdo de um exame detalhado, com o
ecocardiografista pensando na possibilidade de amiloidose,
é que seguiremos com a investigacao diagndstica apropriada.

Em suma, a AC é frequentemente subdiagnosticada e
o papel do ecocardiografista é fundamental. Mais do que
a utilizagdo do nome ECO “abrangente”, é necessario
estabelecermos uma rotina de exame, utilizando todas as
ferramentas que hoje sao disponibilizadas. Pensem em todas
as situagoes do nosso dia a dia em que encontramos uma
espessura ventricular > 12 mm! Sio intimeras! E através de
um bom ECO, aliado a uma boa interagdo com o clinico, que
asuspeita serd agugada. A realizagao do algoritmo diagndstico
s6 serd desencadeada se levantarmos a hipétese. Nao adianta
utilizar os exames de forma isolada, pois a sequéncia
diagnéstica s6 é validada quando corretamente utilizada.
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