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Introdução
A amiloidose é caracterizada por deposição extracelular 

de proteínas insolúveis (depósito amilóide) em múltiplos 
órgãos e disfunção orgânica progressiva. Classifica-se pelo 
tipo de proteína que se deposita. Entre elas, a amiloidose 
por transtirretina (ATTR), que pode ocorrer por uma 
variante genética e pelo envelhecimento.1 Cerca de 120 
variantes genéticas são reconhecidamente a causa da ATTR 
entre elas, uma das mais comuns é a representada pela 
Val50Met. A apresentação fenotípica da amiloidose TTR 
pela mutação Val50Met é majoritariamente neurológica, 
chamada de polineuropatia amiloidótica familiar (PAF), 
porém o envolvimento cardíaco está cada vez mais sendo 
reconhecido.2 Casos esporádicos com manifestação 
estritamente cardiológica, ocasionando hipertrofia da parede 
ventricular, disfunção diastólica e distúrbios de condução já 
são descritos na literatura.3

Neste artigo, relatamos um caso de ATTR pela mutação 
Val50Met com a expressão fenotípica de acometimento 
cardíaco, com taquicardia ventricular sustentada como 
apresentação isolada.

Relato do Caso
Brasileiro de 61 anos, hipertenso, filho de pais portugueses, 

queixando-se de dor torácica seguida de palpitações uma 
hora antes de chegar ao pronto socorro. Apresentava-se com 
sudorese intensa, frequência cardíaca elevada (196 batimentos 
por minuto) e pressão arterial em repouso de 130/80 mmHg. O 
eletrocardiograma revelou taquicardia ventricular sustentada 
(Figura 1). Foi prontamente submetido à cardioversão 
elétrica com sucesso e dois dias após foi implantado um 
cardiodesfibrilador interno (CDI). Na investigação etiológica, 
foram realizados vários exames descritos a seguir: marcadores 
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de necrose miocárdica mostraram-se elevados, em curva 
ascendente (pico de CK-MB: 31,3 ug/L e troponina-US: 
19.400 ng/ml); cineangiocoronariografia revelou lesão de 30% 
em artéria circunflexa e área luminal de 8,6 mm2 (ultrassom 
intracoronariano); ecocardiograma mostrou fração de ejeção 
de 66%, aumento de espessura de paredes (septo 19 mm e 
parede posterior 15 mm), aumento da espessura do ventrículo 
direito (VD) e septo interatrial, ventrículo esquerdo (VE) com 
52/33 mm, aumento atrial moderado (volume atrial esquerdo 
indexado de 45 ml/m2), disfunção diastólica grave (grau III) 
e pressão sistólica de artéria pulmonar (PSAP) de 45mmHg. 
Apesar da fração de ejeção normal, o strain longitudinal global 
evidenciou comprometimento da função sistólica do VE de 
−9 (valor de referência: −18), poupando a porção apical. 

A ressonância magnética mostrou a maior espessura na 
parede média inferosseptal do ventrículo esquerdo (22 mm), 
realce tardio difuso com gadolínio de padrão não isquêmico, 
circunferencial e edema miocárdico. (Figura 2) A pesquisa de 
cadeias leves, relação kappa/lambda, imunofixação sérica 
e urinária foram negativas e a cintilografia com pirofosfato 
demonstrou intensa captação do pirofosfato marcado com 
tecnécio simétrica nas paredes do VE e de intensidade leve 
no VD, com contagem do hemitórax esquerdo sobre o 
hemitórax contralateral de 2,3 (estudo positivo > 1,5). O teste 
genético evidenciou uma mutação no gene da transtirretina 
p.Val50Met.  

O paciente evoluiu com perda de peso, síndrome do túnel do 
carpo bilateral e diminuição discreta de força distal de membros 
inferiores, sintomas compatíveis com comprometimento do 
sistema nervoso periférico e do sistema nervoso autônomo. 
Iniciou tratamento com tafamidis em novembro de 2019. Um 
ano após, apresentou sintoma de dispneia aos esforços, sendo 
observada ao exame físico, a presença de hepatomegalia e 
turgência jugular. Foi medicado com dose baixa de diurético 
por três dias e foi aumentada a frequência cardíaca do seu 
cardiodesfibrilador implantável para 80 bpm, com resolução 
dos sintomas. Na evolução apresentou uma terapia apropriada 
do CDI por taquicardia ventricular.

Evoluiu assintomático, referindo apenas lentificação 
dos seus passos ao subir ladeiras íngremes. Repetiu o 
ecocardiograma um ano e meio após o início do uso do 
tafamidis que evidenciou uma fração de ejeção de 56%, 
espessura septal de 18 mm e de parede posterior de 16 mm, 
aumento da espessura de VD e septo interatrial, VE 51/36 
mm, volume atrial moderado (volume atrial esquerdo 
indexado de 42ml/m2), disfunção diastólica grau II, PSAP 
de 23 mmHg, strain longitudinal global de –7,7.

http://orcid.org/0000-0001-6414-8838
http://orcid.org/0000-0002-3799-9466
http://orcid.org/0000-0002-3086-1667

http://orcid.org/0000-0002-9870-0990
http://orcid.org//0000-0002-0180-4364
http://orcid.org/0000-0002-7909-5326
mailto:edileide.barros@dantepazzanese.org.br


ABC Heart Fail Cardiomyop. 2021; 1(2):153-156 154

Relato de Caso

Correira et al.
Taquicardia ventricular sustentada na amiloidose

Figura 1 – Eletrocardiograma com taquicardia ventricular sustentada.

Figura 2 – Ressonância magnética cardíaca evidenciando na imagem 1: cine 4 câmaras; imagem 2: realce tardio 4 câmaras; imagem 3: Tripple BB edema.

Imagem 1 Imagem 2 Imagem 3
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Discussão
Taquiarritmia ventricular em paciente idoso com elevação 

em curva dos níveis de troponina é altamente indicativo 
de quadros de síndrome coronariana aguda.4 No presente 
caso, esta foi a primeira hipótese diagnóstica considerada, 
no entanto, a cinecoronariografia realizada afastou esta 
possibilidade. O ecocardiograma ao demonstrar a presença 
de aumento de espessura importante tanto em septo como 
em parede lateral, nos desvia do diagnóstico de quadros 
inflamatórios pela magnitude da hipertrofia e nos leva ao 
diagnóstico de um grupo de doenças que se apresentam 
com aumento de espessura de parede, a cardiomiopatia 
hipertrófica, a mais prevalente após a hipertensiva, a doença 
de Fabry e a amiloidose cardíaca.5 O aumento de espessura 
de parede associado aos outros achados encontrados no 
ecocardiograma como disfunção diastólica grave, apical 
sparing e redução significativa do strain longitudinal, típicos 
de amiloidose, nos aponta na direção deste diagnóstico. A 
ressonância de coração, além de confirmar estes achados, 
acrescenta mais informações características desta doença, 
o realce tardio circunferencial e edema miocárdico. O 
achado de edema miocárdico tem sido relacionado à doença 
aguda, é mais comum na amiloidose de cadeias leves e 
está associado à ocorrência de complicações graves.6 No 
presente caso, a ocorrência de taquicardia ventricular pode 
ser relacionada a este substrato estrutural. 

O implante de CDI nos pacientes com amiloidose tem 
indicações conflitantes nos estudos realizados antes do 
início da terapêutica específica, modificadora de sobrevida. 
O caráter progressivo da doença, com perda evolutiva da 
função ventricular pode justificar a não demonstração do 
benefício do implante. No entanto, agora com a introdução 
do tratamento específico, principalmente se o paciente 
se encontra numa fase mais precoce de evolução da 
doença, em classe funcional I/II da NYHA é provável que 
esta recomendação seja modificada em diretrizes, por ser 
possível a expectativa de sobrevida razoável.1

Conclusão
A Val50Met é uma mutação patogênica caracterizada, 

principalmente, por ser clinicamente expressa por PAF. 
Cardiomiopatia, nefropatia e opacificação do humor 
vítreo podem estar presentes, mas a PAF é a apresentação 
principal. Quando a cardiomiopatia está presente, 
geralmente insuficiência cardíaca, mas sem arritmia 
ventricular, é a apresentação principal. No paciente 
descrito, a arritmia ventricular era a única manifestação 
e amiloidose nem mesmo foi considerada no diagnóstico 
diferencial, até a ressonância magnética. Este caso destaca 

o risco de morte cardíaca súbita em pacientes com ATTR 
hereditária. Embora a associação entre ATTR hereditária 
e morte súbita seja bem reconhecida, os estudos não 
mostraram nenhum benefício de sobrevida com o implante 
de desfibriladores implantáveis, talvez devido ao atraso no 
diagnóstico. A ATTR hereditária como causa da taquicardia 
ventricular sustentada deve então ser considerada. 
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