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Taquicardia Ventricular Sustentada como Apresentacao Isolada de
Cardiomiopatia Amiloidotica por Transtirretina - Val50Met

Sustained Ventricular Tachycardia as an Isolated Presentation of Transthyretin Amyloidosis
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Introducao

A amiloidose é caracterizada por deposicao extracelular
de proteinas insoliveis (depdsito amil6ide) em multiplos
o6rgaos e disfuncao organica progressiva. Classifica-se pelo
tipo de proteina que se deposita. Entre elas, a amiloidose
por transtirretina (ATTR), que pode ocorrer por uma
variante genética e pelo envelhecimento." Cerca de 120
variantes genéticas sao reconhecidamente a causa da ATTR
entre elas, uma das mais comuns é a representada pela
Val50Met. A apresentacao fenotipica da amiloidose TTR
pela mutagdo Val50Met é majoritariamente neuroldgica,
chamada de polineuropatia amiloidética familiar (PAF),
porém o envolvimento cardiaco estd cada vez mais sendo
reconhecido.? Casos esporadicos com manifestagdo
estritamente cardiolégica, ocasionando hipertrofia da parede
ventricular, disfuncao diastélica e disttrbios de condugao ja
sao descritos na literatura.’

Neste artigo, relatamos um caso de ATTR pela mutagao
Val50Met com a expressao fenotipica de acometimento
cardiaco, com taquicardia ventricular sustentada como
apresentagao isolada.

Relato do Caso

Brasileiro de 61 anos, hipertenso, filho de pais portugueses,
queixando-se de dor toracica seguida de palpitagdbes uma
hora antes de chegar ao pronto socorro. Apresentava-se com
sudorese intensa, frequéncia cardiaca elevada (196 batimentos
por minuto) e pressao arterial em repouso de 130/80 mmHg. O
eletrocardiograma revelou taquicardia ventricular sustentada
(Figura 1). Foi prontamente submetido a cardioversao
elétrica com sucesso e dois dias apds foi implantado um
cardiodesfibrilador interno (CDI). Na investigacao etiolégica,
foram realizados vdrios exames descritos a seguir: marcadores
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de necrose miocardica mostraram-se elevados, em curva
ascendente (pico de CK-MB: 31,3 ug/L e troponina-US:
19.400 ng/ml); cineangiocoronariografia revelou lesao de 30%
em artéria circunflexa e area luminal de 8,6 mm? (ultrassom
intracoronariano); ecocardiograma mostrou fragao de ejecao
de 66%, aumento de espessura de paredes (septo 19 mm e
parede posterior 15 mm), aumento da espessura do ventriculo
direito (VD) e septo interatrial, ventriculo esquerdo (VE) com
52/33 mm, aumento atrial moderado (volume atrial esquerdo
indexado de 45 ml/m?), disfungdo diastélica grave (grau IlI)
e pressao sistolica de artéria pulmonar (PSAP) de 45mmHg.
Apesar da fragdo de ejegao normal, o strain longitudinal global
evidenciou comprometimento da fungdo sistdlica do VE de
—9 (valor de referéncia: —18), poupando a porgao apical.

A ressondncia magnética mostrou a maior espessura na
parede média inferosseptal do ventriculo esquerdo (22 mm),
realce tardio difuso com gadolinio de padrao nao isquémico,
circunferencial e edema miocérdico. (Figura 2) A pesquisa de
cadeias leves, relacdo kappa/lambda, imunofixacao sérica
e urindria foram negativas e a cintilografia com pirofosfato
demonstrou intensa captagdo do pirofosfato marcado com
tecnécio simétrica nas paredes do VE e de intensidade leve
no VD, com contagem do hemitérax esquerdo sobre o
hemitérax contralateral de 2,3 (estudo positivo > 1,5). O teste
genético evidenciou uma mutagao no gene da transtirretina
p.Val50Met.

O paciente evoluiu com perda de peso, sindrome do ttinel do
carpo bilateral e diminuigao discreta de forga distal de membros
inferiores, sintomas compativeis com comprometimento do
sistema nervoso periférico e do sistema nervoso autdnomo.
Iniciou tratamento com tafamidis em novembro de 2019. Um
ano ap6s, apresentou sintoma de dispneia aos esforcos, sendo
observada ao exame fisico, a presenca de hepatomegalia e
turgéncia jugular. Foi medicado com dose baixa de diurético
por trés dias e foi aumentada a frequéncia cardiaca do seu
cardiodesfibrilador implantével para 80 bpm, com resolugao
dos sintomas. Na evolugao apresentou uma terapia apropriada
do CDI por taquicardia ventricular.

Evoluiu assintomético, referindo apenas lentificacao
dos seus passos ao subir ladeiras ingremes. Repetiu o
ecocardiograma um ano e meio apds o inicio do uso do
tafamidis que evidenciou uma fragdo de ejecdo 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/m?), disfuncao diastélica grau 11, PSAP
de 23 mmHg, strain longitudinal global de -7,7.
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Figura 1 - Eletrocardiograma com taquicardia ventricular sustentada.

Imagem 1 i Imagem 2 Imagem 3

Figura 2 - Ressonéncia magnética cardiaca evidenciando na imagem 1: cine 4 cdmaras; imagem 2: realce tardio 4 cdmaras; imagem 3: Tripple BB edema.
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Discussao

Taquiarritmia ventricular em paciente idoso com elevagao
em curva dos niveis de troponina é altamente indicativo
de quadros de sindrome coronariana aguda.* No presente
caso, esta foi a primeira hipétese diagndstica considerada,
no entanto, a cinecoronariografia realizada afastou esta
possibilidade. O ecocardiograma ao demonstrar a presenga
de aumento de espessura importante tanto em septo como
em parede lateral, nos desvia do diagnéstico de quadros
inflamatérios pela magnitude da hipertrofia e nos leva ao
diagndstico de um grupo de doengas que se apresentam
com aumento de espessura de parede, a cardiomiopatia
hipertréfica, a mais prevalente ap6s a hipertensiva, a doencga
de Fabry e a amiloidose cardfaca.> O aumento de espessura
de parede associado aos outros achados encontrados no
ecocardiograma como disfuncao diastélica grave, apical
sparing e redugao significativa do strain longitudinal, tipicos
de amiloidose, nos aponta na diregdo deste diagndstico. A
ressonancia de coracdo, além de confirmar estes achados,
acrescenta mais informagoes caracteristicas desta doenca,
o realce tardio circunferencial e edema miocardico. O
achado de edema miocérdico tem sido relacionado a doenca
aguda, é mais comum na amiloidose de cadeias leves e
estd associado a ocorréncia de complicagoes graves.® No
presente caso, a ocorréncia de taquicardia ventricular pode
ser relacionada a este substrato estrutural.

O implante de CDI nos pacientes com amiloidose tem
indicacoes conflitantes nos estudos realizados antes do
inicio da terapéutica especifica, modificadora de sobrevida.
O cardter progressivo da doenga, com perda evolutiva da
fungao ventricular pode justificar a ndao demonstragao do
beneficio do implante. No entanto, agora com a introdugao
do tratamento especifico, principalmente se o paciente
se encontra numa fase mais precoce de evolucao da
doenga, em classe funcional I/Il da NYHA é provavel que
esta recomendacao seja modificada em diretrizes, por ser
possivel a expectativa de sobrevida razoavel.

Conclusao

A Val50Met é uma mutagao patogénica caracterizada,
principalmente, por ser clinicamente expressa por PAF.
Cardiomiopatia, nefropatia e opacificagdo do humor
vitreo podem estar presentes, mas a PAF é a apresentagao
principal. Quando a cardiomiopatia estd presente,
geralmente insuficiéncia cardiaca, mas sem arritmia
ventricular, é a apresentagao principal. No paciente
descrito, a arritmia ventricular era a Gnica manifestacao
e amiloidose nem mesmo foi considerada no diagnéstico
diferencial, até a ressonancia magnética. Este caso destaca
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o risco de morte cardiaca stbita em pacientes com ATTR
hereditaria. Embora a associagao entre ATTR hereditaria
e morte subita seja bem reconhecida, os estudos nao
mostraram nenhum beneficio de sobrevida com o implante
de desfibriladores implantaveis, talvez devido ao atraso no
diagnostico. A ATTR hereditaria como causa da taquicardia
ventricular sustentada deve entdo ser considerada.
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