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A insuficiéncia cardiaca com fragdo de ejecao preservada
(ICFEP) é uma sindrome clinica frequente, responsavel por
40% a 50% das internagdes por insuficiéncia cardiaca nos
diversos registros publicados na literatura."? Trata-se de uma
sindrome marcadamente heterogénea, e nesta diversidade de
cendrios, vem sendo cada vez mais identificados pacientes com
fendtipo de miocardiopatia restritiva, especialmente idosos com
amiloidose cardfaca.

As miocardiopatias restritivas sdo doencgas do mdsculo
cardiaco que podem surgir de varias etiologias, incluindo
anormalidades genéticas, infiltrativas e doengas de depdsito.
Do ponto de vista fisiopatologico, elas ttm em comum o fato
de acarretarem o aumento da rigidez ventricular. Sua real
prevaléncia é desconhecida, mas é considerada a forma menos
comum das miocardiopatias.® Entre as doengas infiltrativas e
de depésito que podem causar ICFEP encontram-se doengas
de caracteristicas e evolugao bastante diferentes como a
amiloidose, sarcoidose, hemocromatose, distirbios lisossomicos
e de armazenamento de glicogénio.*

Chegar a um diagnéstico etiolégico € um desafio, mas algumas
pistas devem ser seguidas em uma avaliagdo inicial:* (1) ldade —
As formas restritivas em adultos jovens (< 30 anos de idade) se
dao em grande parte a anormalidades genéticas que levam ao
aumento da fibrose, deposigao anormal de ferro, proteinas ou
glicogénio. Ja quando ocorre em idosos (> 65 anos) predominam
aamiloidose cardiaca; (2) Histéria familiar — O padrao de heranga
autossomica dominante sugere amiloidose hereditaria por
transtirretina ou mutagdes sarcoméricas enquanto que a heranga
ligada ao X aponta para doenga de Fabry; (3) Avaliagao clinica —
pode revelar neuropatia o que sugere amiloidose, enquanto que a
presenca de linfoadenomegalias podem acompanhar um quadro
de sarcoidose. Ja a doenga de Fabry pode levar a manifestagoes
cutaneas, neurolégicas e renais; (4) Eletrocardiograma — baixa
voltagem, padrao de pseudoinfarto, bloqueios de ramo e bloqueio
atrioventricular sugerem amiloidose ou sarcoidose.
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A avaliagao da miocardiopatia com métodos ndo invasivos
vem melhorando com o tempo e contribuindo também para o
diagnéstico destas doengas.® A Figura 1 apresenta uma proposta
de fluxograma a ser seguido em paciente com ICFEP e doenca
restritiva no intuito de facilitar a identificagao de pacientes com
miocardiopatia infiltrativa e de depésito neste fendtipo.

A ecocardiografia transtorécica representa o passo inicial
no diagnéstico de ICFEP. Nos cenarios clinicos onde a ICFEP
se apresenta com padrao restritivo e aumento da espessura
do ventriculo esquerdo, a cardiopatia hipertensiva e a
cardiomiopatia hipertrofica devem ser excluidas. Neste cendrio,
as doengas infiltrativas crescem em importancia. Outros achados
que encontramos nestes doentes sdo: pressoes de enchimento
elevadas, ventriculo esquerdo de didmetro normal e atrios muito
dilatados. O aumento atrial progressivo pode levar a arritmias
atriais e ao desenvolvimento de regurgitagao ventriculo-atrial
secundaria. Complementando o ecocardiograma, destaca-se a
ressonancia magnética do coracao, que agrega bastante valor
nestas doengas. Sua resolugdo de imagem define de forma mais
fidedigna o fenétipo. O realce tardio obtido através do contraste
a base do gadolinio pode trazer alteragoes mais sugestivas de
determinadas etiologias restritivas e diferencia da pericardite
constritiva. Sequéncias especiais ainda podem indicar a
presenga de edema miocardico e sobrecarga de ferro.>” Mais
recentemente o mapa T1 possibilitou a quantificagao da fibrose
intersticial difusa, de uma forma que diferencia etiologias de
miocardiopatia infiltrativa e de depésito (amiloidose e doenga
de Fabry, por exemplo).5*

Os dados obtidos nos métodos de imagem orientam exames
mais especificos: (1) cintilografia com pirofosfato e/ou estudos
de bidpsia para amiloidose, (2) testes genéticos para as doengas
de depésito, (3) tomografia com emissao de pésitrons e bidpsias
para sarcoidose e (4) dosagem de ferritina e teste genético para
hemocromatose.

De todas estas doengas que podem levar a restrigdo
miocdrdica, e consequentemente a ICFEP, a amiloidose
cardiaca é a que mais se destaca e merece uma mengao
especial. Em 95% dos casos esta associada a deposicao de
transtirretina (ATTR) ou cadeias leves (AL). Atualmente, a
forma ATTR é reconhecida como sendo a responsével por
cerca de 13% dos casos de ICFEP' Prevaléncia semelhante
foi encontrada em pacientes com estenose aértica grave."
Acredita-se que a presenca de amiloidose, frequentemente
nao diagnosticada, seja um dos responsdveis para as seguidas
falhas em estudos de tratamento na ICFEP' O diagnéstico
de amiloidose cardiaca, assim como das outras doencas
citadas aqui, requer um alto indice de suspeigao. Espessura da
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parede do ventriculo esquerdo = 14 mm em conjunto com
fadiga, dispneia ou edema, especialmente no contexto de
discordancia entre a espessura ventricular esquerda no método
de imagem e a voltagem do QRS no eletrocardiograma, além
de comprometimento do strain longitudinal do ventriculo
esquerdo com preservagao apical na ecocardiografia sao
achados que sugerem fortemente a presenca da doenca.”A
ressondncia magnética permitiu aumentar a capacidade de

diagndstico ao detectar a expansao do intersticio miocardico
gerando o classico realce tardio difuso do gadolinio.®

Uma abordagem para o diagnéstico definitivo com
capacidade de diferenciagao entre os dois principais tipos de
amiloidose cardiaca (AL e ATTR) foi publicado recentemente
no posicionamento proposto pelo Departamento de
Insuficiéncia Cardfaca (DEIC) da Sociedade Brasileira de
Cardiologia (Figura 2)."*

Miocardiopatia infiltrativa
(amiloidose) ou deposito
(Fabry, glicogénio)

Hemocromatose
Sarcoidose

sarcomérica o
Radiacdo

Figura 1 - Fluxograma de investigagdo de insuficiéncia cardiaca com fragdo de ejegdo preservada e doenga restritiva. ICFEP: insuficiéncia cardiaca com
fragdo de ejecdo preservada; VE: ventriculo esquerdo. Adaptado da referéncia.®
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Figura 2 - Fluxograma de investigagdo da amiloidose cardiaca.”
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Concluindo, é importante enfatizar a pesquisa de fendtipos
especificos em ICFEP, entre eles as doengas infiltrativas e de
depdsito. A despeito de algumas destas doencas serem raras
(Fabry, por exemplo), outras tém relevancia epidemiolégica ja
consolidada (como a amiloidose), e é fundamental ressaltar que
o tratamento especifico muda a histéria natural destes pacientes.
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