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Quando Suspeitar de Miocardiopatia Infiltrativa ou de Depósito em 
Pacientes com ICFEP?
When to Suspect Infiltrative or Storage Cardiomyopathy in Patients with HFpEF?
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A insuficiência cardíaca com fração de ejeção preservada 
(ICFEP) é uma síndrome clínica frequente, responsável por 
40% a 50% das internações por insuficiência cardíaca nos 
diversos registros publicados na literatura.1,2 Trata-se de uma 
síndrome marcadamente heterogênea, e nesta diversidade de 
cenários, vem sendo cada vez mais identificados pacientes com 
fenótipo de miocardiopatia restritiva, especialmente idosos com 
amiloidose cardíaca. 

As miocardiopatias restritivas são doenças do músculo 
cardíaco que podem surgir de várias etiologias, incluindo 
anormalidades genéticas, infiltrativas e doenças de depósito. 
Do ponto de vista fisiopatológico, elas têm em comum o fato 
de acarretarem o aumento da rigidez ventricular. Sua real 
prevalência é desconhecida, mas é considerada a forma menos 
comum das miocardiopatias.3 Entre as doenças infiltrativas e 
de depósito que podem causar ICFEP encontram-se doenças 
de características e evolução bastante diferentes como a 
amiloidose, sarcoidose, hemocromatose, distúrbios lisossômicos 
e de armazenamento de glicogênio.4 

Chegar a um diagnóstico etiológico é um desafio, mas algumas 
pistas devem ser seguidas em uma avaliação inicial:5 (1) Idade – 
As formas restritivas em adultos jovens (< 30 anos de idade) se 
dão em grande parte a anormalidades genéticas que levam ao 
aumento da fibrose, deposição anormal de ferro, proteínas ou 
glicogênio. Já quando ocorre em idosos (> 65 anos) predominam 
a amiloidose cardíaca; (2) História familiar – O padrão de herança 
autossômica dominante sugere amiloidose hereditária por 
transtirretina ou mutações sarcoméricas enquanto que a herança 
ligada ao X aponta para doença de Fabry; (3) Avaliação clínica – 
pode revelar neuropatia o que sugere amiloidose, enquanto que a 
presença de linfoadenomegalias podem acompanhar um quadro 
de sarcoidose. Já a doença de Fabry pode levar a manifestações 
cutâneas, neurológicas e renais; (4) Eletrocardiograma – baixa 
voltagem, padrão de pseudoinfarto, bloqueios de ramo e bloqueio 
atrioventricular sugerem amiloidose ou sarcoidose. 
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A avaliação da miocardiopatia com métodos não invasivos 
vem melhorando com o tempo e contribuindo também para o 
diagnóstico destas doenças.6 A Figura 1 apresenta uma proposta 
de fluxograma a ser seguido em paciente com ICFEP e doença 
restritiva no intuito de facilitar a identificação de pacientes com 
miocardiopatia infiltrativa e de depósito neste fenótipo.

A ecocardiografia transtorácica representa o passo inicial 
no diagnóstico de ICFEP. Nos cenários clínicos onde a ICFEP 
se apresenta com padrão restritivo e aumento da espessura 
do ventrículo esquerdo, a cardiopatia hipertensiva e a 
cardiomiopatia hipertrófica devem ser excluídas. Neste cenário, 
as doenças infiltrativas crescem em importância. Outros achados 
que encontramos nestes doentes são: pressões de enchimento 
elevadas, ventrículo esquerdo de diâmetro normal e átrios muito 
dilatados. O aumento atrial progressivo pode levar a arritmias 
atriais e ao desenvolvimento de regurgitação ventrículo-atrial 
secundária. Complementando o ecocardiograma, destaca-se a 
ressonância magnética do coração, que agrega bastante valor 
nestas doenças. Sua resolução de imagem define de forma mais 
fidedigna o fenótipo. O realce tardio obtido através do contraste 
à base do gadolínio pode trazer alterações mais sugestivas de 
determinadas etiologias restritivas e diferencia da pericardite 
constritiva. Sequências especiais ainda podem indicar a 
presença de edema miocárdico e sobrecarga de ferro.5,7 Mais 
recentemente o mapa T1 possibilitou a quantificação da fibrose 
intersticial difusa, de uma forma que diferencia etiologias de 
miocardiopatia infiltrativa e de depósito (amiloidose e doença 
de Fabry, por exemplo).8,9

Os dados obtidos nos métodos de imagem orientam exames 
mais específicos: (1) cintilografia com pirofosfato e/ou estudos 
de biópsia para amiloidose, (2) testes genéticos para as doenças 
de depósito, (3) tomografia com emissão de pósitrons e biópsias 
para sarcoidose e (4) dosagem de ferritina e teste genético para 
hemocromatose.

De todas estas doenças que podem levar à restrição 
miocárdica, e consequentemente à ICFEP, a amiloidose 
cardíaca é a que mais se destaca e merece uma menção 
especial. Em 95% dos casos está associada à deposição de 
transtirretina (ATTR) ou cadeias leves (AL). Atualmente, a 
forma ATTR é reconhecida como sendo a responsável por 
cerca de 13% dos casos de ICFEP.10 Prevalência semelhante 
foi encontrada em pacientes com estenose aórtica grave.11 
Acredita-se que a presença de amiloidose, frequentemente 
não diagnosticada, seja um dos responsáveis para as seguidas 
falhas em estudos de tratamento na ICFEP.12 O diagnóstico 
de amiloidose cardíaca, assim como das outras doenças 
citadas aqui, requer um alto índice de suspeição. Espessura da 
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parede do ventrículo esquerdo ≥ 14 mm em conjunto com 
fadiga, dispneia ou edema, especialmente no contexto de 
discordância entre a espessura ventricular esquerda no método 
de imagem e a voltagem do QRS no eletrocardiograma, além 
de comprometimento do strain longitudinal do ventrículo 
esquerdo com preservação apical na ecocardiografia são 
achados que sugerem fortemente a presença da doença.13A 
ressonância magnética permitiu aumentar a capacidade de 

diagnóstico ao detectar a expansão do interstício miocárdico 
gerando o clássico realce tardio difuso do gadolínio.5 

Uma abordagem para o diagnóstico definitivo com 
capacidade de diferenciação entre os dois principais tipos de 
amiloidose cardíaca (AL e ATTR) foi publicado recentemente 
no posicionamento proposto pelo Departamento de 
Insuficiência Cardíaca (DEIC) da Sociedade Brasileira de 
Cardiologia (Figura 2).14 

Figura 1 – Fluxograma de investigação de insuficiência cardíaca com fração de ejeção preservada e doença restritiva. ICFEP: insuficiência cardíaca com 
fração de ejeção preservada; VE: ventrículo esquerdo. Adaptado da referência.6
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Figura 2 – Fluxograma de investigação da amiloidose cardíaca.12
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Concluindo, é importante enfatizar a pesquisa de fenótipos 
específicos em ICFEP, entre eles as doenças infiltrativas e de 
depósito. A despeito de algumas destas doenças serem raras 
(Fabry, por exemplo), outras têm relevância epidemiológica já 
consolidada (como a amiloidose), e é fundamental ressaltar que 
o tratamento específico muda a história natural destes pacientes.
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