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Correlagao Anatomoclinica

Caso 5- Homem, 73 Anos, com Insuficiéncia Cardiaca com Funcao
Sistolica Normal e Insuficiéncia Renal

Case 5 - A 73 Year-Old Man with Heart Failure, Preserved Systolic Function and Associated Renal Failure

Tiago Rodrigues Politi, Paulo Sampaio Cutierrez
Instituto do Coragao (InCor) HC-FMUSE, Sao Paulo, SP - Brasil

Paciente masculino, 73 anos, metaldrgico aposentado, natural
de Alagoas, procedente de Sao Paulo, procurou atendimento
médico por dispneia aos minimos esforcos.

Em seu primeiro atendimento no InCor (18/jun/2004),
queixou-se de dispneia que se iniciara havia 28 anos,
inicialmente desencadeada aos esforgos grandes, contudo, nos
dois dltimos anos, progrediu para pequenos esforgos e, havia um
més, aparecia mesmo no repouso e com ortopneia.

Estes sintomas apresentaram discreta melhora com uso de
furosemida e digoxina.

Relatou também dor precordial aos esforgos, acompanhada
de sudorese e ndusea, desde cinco anos antes dessa consulta.

O paciente foi submetido a cineangiografia, que revelou
lesdo de 40% em descendente anterior e 12 diagonal e 50%
em coronaria direita. Ventriculo esquerdo estava normal, com
aspecto hipertréfico e hipertensdo de artéria pulmonar pressao
sistélica de 50 mmHg).

O paciente negou tabagismo atual, etilismo, hipertensao
arterial, dislipidemia e diabetes melito. Submeteu-se a
gastrectomia por Ulcera péptica aos 43 anos de idade e relatou
anemia com necessidade de transfusao sanguinea havia um més.

Apresentou histéria de alteragdo de habito intestinal, com
alternancia de obstipacao e diarreia desde a idade de 69 anos,
além de perda de 12 kg nos dltimos meses.

O exame fisico revelou paciente com peso 54,3 kg, altura
1,68 m, IMC de 19,2 kg/m?, frequéncia cardiaca 96 bpm,
pressao arterial 92 x 50 mmHg, estase jugular ++/4+ a 45°.
A ausculta pulmonar revelou estertores crepitantes em bases;
a ausculta cardiaca revelou bulhas hipofonéticas e sopro
holossistélico em borda esternal baixa; o figado foi palpado a
trés centimetros do rebordo costal direito; ndo havia edema e
sinais de ma perfusao periférica.
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Os exames laboratoriais revelaram: potassio = 5,3 mEq/L,
sédio = 135 mEq/L, creatinina = 2,1 mg/dL, hemoglobina =
11,6 g/dL, hematocrito = 37%, leucécitos = 13.400/mm? e
sorologia para doenca de Chagas negativa.

O ECG (15/jun/2004) revelou ritmo sinusal, frequéncia
58 bpm, PR 220 ms, SAQRS (-) 20°, dQRS 86 ms, QT 450 ms;
bloqueio atrioventricular de 12 grau, infradesnivelamento
de ST em V5 e V6 (em colher de pedreiro, sugestivo de
acao digitdlica) (Figura 1). A radiografia de térax revelou
cardiomegalia ++/4+.

Houve reducao da dose de digoxina para 0,125 mg;
mantidos 40 mg de furosemida e acrescentados 12,5 mg de
hidroclorotiazida, 40 mg de isossorbida e 100 mg de acido
acetilsalicilico diarios.

O ecocardiograma (maio/2004) revelou aumento de atrios
direito e esquerdo, este com 48 mm, aumento da espessura
do septo (16 mm), fracao de ejecao de ventriculo esquerdo
normal (66%) e hipertensao pulmonar (Pressao sistélica de
artéria Pulmonar de 65 mmHg).

Foram pedidos novos exames laboratoriais, ecocardiograma,
holter 24 h e cintilografia de perfusdo miocardica. Contudo,
nao foram realizados porque o paciente procurou atendimento
médico de urgéncia devido a persisténcia da dispneia,
aparecimento de ndusea e vomitos e aumento do volume
abdominal no dia 7 de julho de 2004.

O exame fisico (07/jul/2004) revelou paciente em regular
estado geral, discretamente descorado, frequéncia cardfaca
64 bpm, pressao arterial 90 x 60 mmHg; pulmdes com estertores
crepitantes em bases; ausculta cardiaca com bulhas arritmicas,
sem sopros; abdome: figado palpado a 5 cm do rebordo costal,
endurecido, estende-se até o epigastrio; os ruidos hidroaéreos
estavam audiveis e ndo havia dor a descompressao brusca do
abdome; nao havia edema de membros inferiores.

Os exames laboratoriais (07/jul/2004) revelaram ureia de
173 mg/dL, creatinina = 4,4 mg/dL, potassio = 5,9 mEq/L,
hemoglobina = 11,1 g/dL, hematécrito = 34%, plaquetas
= 284.000/mm3, leucdcitos = 6.800/mm3, coagulograma
normal, troponina = 0,82 ng/mL e CKMB = 12,5 ng/mL.

ECG (07/jul/2004) apresentou ritmo de fibrilacdo atrial
com frequéncia ventricular de 60 bpm, ST infradesnivelado,
com aspecto de colher de pedreiro, sugestivo de acao
digitalica (Figura 2).

Foram feitos os diagndsticos de insuficiéncia cardiaca,
intoxicagao digitalica, insuficiéncia renal crénica com
agravamento agudo da fungao renal e sindrome consumptiva.

Foi suspensa a digoxina e administrados volume e
dobutamina.
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Figura 1- ECG - Ritmo sinusal, bloqueio atrioventricular de 1° grau, infradesnivelamento de ST em V5 e V6 (em colher de pedreiro, sugestivo de agao digitalica).

Figura 2 - ECG - Ritmo de fibrilagéo atrial, com bradicardia, ST infradesnivelado, com aspecto de colher de pedreiro, sugestivo de agao digitalica.

Houve melhora da pressdo arterial, que passou para A endoscopia digestiva alta (20/jul/2011) revelou trajeto
100 x 60 mmHg, sem piora da dispneia, e redugao da creatina. ~ esofagiano com aspecto, calibre e extensdo dentro da
Houve suspensao da dobutamina no 3¢ dia da internagdo. normalidade e a jungao gastroesofagico a 40 cm da arcada

A evolucio laboratorial é apresentada na Tabela 1. superior ndo apresentava indicios de refluxo gastroesofagico
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Tabela 1 - Exames laboratoriais da internagao

7/Julho 13/Julho 19/Julho 21/Julho
Hemoglobina (g/dL) 11,8 8,5 10,1 8,9
Hematdcritos (%) 36 26 30 28
VMC (pg) 78 81 77 82
Reiculécitos/mm? - 32.000 - -
Leucdcitos/mm® 7.100 9.700 5.800 4.500
Neutréfilos (%) 88 92 60 95
Bastdes (%) 7 0 0 0
Linfécitos (%) 7 3 2 1
Monécitos (%) 5 5 6 4
Plaquetas/mm? 320.000 188.000 131.000 105.000
Ureia (mg/dL) 170 183 250 292
Creatinina (mg/dL) 45 37 45 55
Glicose (mg/dL) 74 67
Sddio (mEq/L) 135 135 137 139
Potassio (mEq/L) 53 55 52 57
Calcio (mEq/LO) 4,38
Fésforo (mg/dL) 58
Magnésio (mEq/L0) 2,55
Cloro (mEq/L) 112
TSH (uUlimL) 1.4
T4 livre (ng/dL0) 0,7
AST (UIL) 27
ALT (UL) 28
FA (UL) 329
Gamma GT (UIL) 232
Amilase (U/L) 65
DHL (U/LO) 220
PCR (mglL) 284
Bilirrubinas Totais (mg/dL) 0,72 0,63
Bilirrubina direta (mg/dL) 0,26 0,27
Proteinas totais (g/dL0) 6,8
Albumina (g/dL) 2,8
Colesterol (mg/dL0) 101
HDL-C (mg/dLO) 42
LDL-C (mg/dLO) 42
Triglicérides (mg/dL0) 87
INR 1.1
TTPA (rel) 0,95
Gasimetria venosa
pH 7,30 7,29
pCO, (mm Hg) 29 44
pO, (mm Hg) 37 32
Sat 0, (%) 63,2 47,6
HCO, (mEqlL) 14 205
Excesso de bases (mEq/L) -1 -54
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ou de hérnia hiatal. No tergo distal do esdfago, havia trés
cordoes varicosos de finissimo calibre, azulados, retos e sem
manchas vermelhas. O estomago tinha boa expansibilidade
e era remanescente de gastrectomia Billroth-1l de
proporgdes habituais, com pregueado mucoso de aspecto
conservado sem reagdo inflamatdria importante. Nao havia
alteragbes da boca anastomética e dos segmentos proximos
das alcas aferentes e eferentes. Concluindo: varizes de
esofago incipientes; gastrectomia parcial a Billtoth Il normal
e auséncia de lesoes hemorragicas.

A ultrassonografia de abdome (11/jul/2004) revelou figado
de dimensdes aumentadas, contornos rombos e textura
heterogénea com midiltiplas imagens nodulares de contornos
irregulares; veias hepaticas e veia cava inferior ectasiadas; sem
sinais de dilatagdo de vias biliares intra ou extra-hepaticas;
havia ascite volumosa. O baco era de dimensdes normais. Os
rins eram de dimensoes nos limites inferiores da normalidade
(rim direito com 8 cm e rim esquerdo com 9 cm), com textura
mais ecogénica que o habitual e com alteragao da relacao
cortico-medular — 0,9 cm a direita e 0,9 cm a esquerda.
Nao foram detectados célculos ou hidronefrose e havia cistos
corticais simples de 1,7 cm, no polo superior do rim direito e
menores de até 0,8 cm no rim esquerdo.

O retroperitonio nao foi visibilizado devido ao excesso de
gases intestinais.

Recebeu concentrado de hemécia no dia 13 de julho
de 2004. No dia 19, apresentou distensdao abdominal.
Natarde de 21, apresentou PCR, ressuscitado com reanimagao
e desfibrilagao; foi submetido a intubagdo orotraqueal e foi
transferido do Hospital Auxiliar do Cotoxé para o PS InCor.
Evoluiu com bradicardia e choque e, ap6s nova PCR, em
assistolia, faleceu a 1 h de 22 de julho de 2004.

Aspectos Clinicos

Trata-se do caso de paciente de 73 anos de idade, portador
de hipotireoidismo, doenga arterial coronariana, hipertrofia
ventricular esquerda, com quadro de insuficiéncia cardiaca
com fragao de ejecdo do ventriculo esquerdo preservada
e insuficiéncia renal cronica agudizada. O paciente teve
seu quadro clinico agravado nos dois Gltimos anos que
precederam sua dltima internagao hospitalar, com piora
progressiva dos sintomas.

Entre as possiveis causas para tal piora clinica, encontram-se:
equivalente isquémico, tromboembolismo pulmonar e
a prépria evolucao da doenca de base, que, neste caso,
corresponde a insuficiéncia cardiaca diastélica com fragao
do ventriculo esquerdo preservada.

Quanto ao equivalente isquémico, os episodios de
dor precordial apresentados pelo paciente ndao foram
acompanhados de manifestacao tipica de doenga isquémica
do miocérdio e também nao desencadearam alteracoes de
seu equilibrio hemodinamico1. Além disso, nao apresentava
nenhum fator de risco predisponente para doenga arterial
coronariana’ e a cineangiocoronariografia realizada nao
evidenciou lesoes coronarianas significativas. Logo, a hipdtese
de evento isquémico fica enfraquecida.

Em relagdo ao tromboembolismo pulmonar, apenas a idade
avancada do paciente constitui um fator de risco para embolia
pulmonar, conforme observado nos estudos epidemiolégicos®.
Nao verificamos também a presenga de histéria clinica
compativel com sindrome de hipercoagulabilidade com
eventos trombdticos de repetigao, apesar de somente
podermos descartar tal associagdo com uma investigacao
laboratorial especifica para as trombofilias mais prevalentes
na populagdo geral, que sao o fator V de Leyden, hiper-
homocisteinemia e sindrome de anticorpo antifosfolipide,
além das menos prevalentes, como a deficiéncia de
antitrombina IlI, proteinas C e S*.

A investigacao clinica do tromboembolismo pulmonar
envolve a realizagdo de ecocardiograma, cintilografia
pulmonar de ventilagao e perfusao, Doppler de membros
inferiores, angiotomografia pulmonar e, em alguns casos,
arteriografia pulmonar; sendo que para o presente caso apenas
o ecocadiograma foi realizado. Portanto, faltam dados que
referendem esse diagndstico.

E para o diagnéstico diferencial, buscamos afecgoes
sistémicas que possuam acometimento cardiaco e renal
(situagoes clinicas apresentadas pelo paciente) como, por
exemplo, lGpus eritematoso sistémico e esquistossomose,
além das neoplasias hepdticas que, neste caso, devem ser
consideradas devido a idade do paciente, a histéria de perda
de peso nos dltimos anos e a presenca de nédulos hepaticos
identificados pela tomografia computadorizada de abdome.
No entanto, faltam dados que confirmem tal diagnéstico.

O lapus eritematoso sistémico pode comprometer tanto
a fungao renal quanto a cardiaca, e estas podem cursar com
insuficiéncia cardfaca, como a miocardite e a endocardite de
Libman-Sacks, contudo nao causam insuficiéncia cardiaca
diastélica, como no presente caso®. E a pressao sistolica de
artéria pulmonar elevada (65 mmHg) torna ainda mais remota
a possibilidade de pericardite constrictiva de causa ltpica.

A esquistossomose é outra causa de acometimento
cardiaco e renal, com predominio de manifestagoes em
camaras cardiacas direitas, hipertensdo pulmonar e mesmo
cor pulmonale®. Para essa hipétese diagnéstica, contribui
o quadro clinico do paciente, que cursou com alteragoes
gastrointestinais, hipertensao portal, hepatomegalia, ascite e
perda de peso acentuada. No entanto, a forma cronica de
cor pulmonale é composta de uma combinagao de hipertrofia
e dilatacdo do ventriculo direito secundaria a hipertensao
pulmonar, ambas nao identificadas no caso do paciente.

Como dltima e principal causa de deterioragao clinica do
paciente, encontra-se a propria evolugao da doenga de base,
no caso, a insuficiéncia cardiaca diastélica com fracao do
ventriculo esquerdo preservada. A cardiomiopatia diastélica
caracteriza-se por modificacao do relaxamento ventricular,
com enchimento ventricular prejudicado e/ou aumento das
pressdes de enchimento e maior dependéncia da fase de
contragao atrial”. Ha elevagao da pressao no atrio esquerdo
e, consequentemente, nas veias pulmonares e capilares, assim
como a diminuicao do volume ejetado, sinais presentes neste
tipo de cardiopatia que explicam a intolerancia aos esforgos
e mesmo a dispneia em repouso, referidos pelo paciente.
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As evidéncias de disfungao diastélica podem ser obtidas a partir
de dados hemodinamicos, niveis de peptideos natriuréticos,
dados ecocardiogréficos e do Doppler tecidual®.Dentre
as causas principais de disfungao diastélica do ventriculo
esquerdo, encontram-se a hipertensao arterial sistémica
com hipertrofia de ventriculo esquerdo, a estenose adrtica
com fragdo de ejecdo de ventriculo esquerdo preservada,
as cardiomiopatias hipertréfica e restritiva, além da doenga
arterial coronariana.

A doenga cardiaca hipertensiva pode ser definida como
resultado da sobrecarga imposta ao VE pelo aumento da
pressao arterial e da resisténcia vascular periférica que
provocam alteragbes estruturais do ventriculo esquerdo
que se manifestam como hipertrofia e rigidez total’, porém,
neste caso, o paciente nao apresentava hipertensao arterial
sistémica. Quanto a estenose adrtica, nao ha dados que
referendem seu diagnostico.

Para o diagnéstico de hipertrofia ventricular esquerda,
o eletrocardiograma (ECG) é um método pouco sensivel,
porém bastante especifico. Ainda assim, os achados do
paciente em discussao nao preenchem esses critérios.
Ja o ecocardiograma é um método de baixo custo e é
considerado o método nao invasivo de eleicdo para o
diagnéstico de aumento de massa cardfaca'. Todavia,
nesse caso, o paciente ndo apresentava critérios para
cardiomiopatia hipertréfica a ecocardiografia.

Ha que se ressaltar também o diagnéstico diferencial entre
hipertrofia ventricular esquerda e cardiomiopatia restritiva,
com destaque para o eletrocardiograma com baixa voltagem
no plano frontal, presente nesta Gltima cardiopatia, e que
favorece a doenga de depésito e consequente restricio ao
enchimento ventricular'.

Os achados clinicos de edema de membros inferiores
e hepatomegalia, assim como os exames subsididrios
(eletrocardiograma e ecocardiograma), apontaram para
acometimento predominante de ventriculo direito, sobrecarga
e dilatacado de ambos os atrios, com funcao sistélica e
dimensao do ventriculo esquerdo normais. Tais caracteristicas
corroboram com o diagnéstico de cardiopatia com restrigao
diastélica. Sobre as doengas que podem causar cardiomiopatia
restritiva'?, citam-se as de depésito (hemocromatose e doenga
de Fabry), as doengas endomiocardicas (endomiocardiofibrose)
e as infiltrativas (sarcoidose e amiloidose).

A hemocromatose caracteriza-se pelo depésito excessivo de
ferro nos tecidos parenquimatosos (coragao, figado, gbnadas
e pancreas). Pode ocorrer como um distdrbio autossomico
recessivo ou idiopatico, em associagdo com defeitos na sintese
de hemoglobina devidos a eritropoiese ineficiente, doenca
hepatica cronica e ingestdo oral ou administragao parenteral
excessiva de ferro por muitos anos'®. O envolvimento cardiaco
leva ao padrao combinado de cardiomiopatia dilatada e
cardiomiopatia restritiva com disfungao sistdlica e diastélica.
O dano miocardico € atribuido principalmente a toxicidade
direta do ferro livre e nao simplesmente a infiltragao tecidual.
Ocorre dilatagdo cardiaca com aumento da espessura
ventricular. Os achados sdo mais proeminentes no miocérdio
ventricular do que no atrial e é comum o acometimento do
sistema de conducao cardiaco.
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Neste paciente, apesar de apresentar aumento da
espessura ventricular evidenciada pelo ecocardiograma, nao
hé dilatacdo ventricular, nem manifestagoes sistémicas da
doenga, tornando esta hipétese pouco provavel.

A Doenga de Fabry é um disttrbio hereditario com heranca
recessiva ligada ao X, resultante de anormalidades ligadas
a deficiéncia da enzima lisossomica alfagalactosidase A,
deficiéncia esta causada por mais de 160 mutagoes'. Algumas
delas resultam em atividade nao detectavel da enzima, com
manifestagdes por todo o corpo, enquanto outras produzem
algum grau de atividade enzimatica resultando em variantes
com envolvimento limitado somente ao miocérdio. A doenga se
caracteriza por um actimulo intracelular de glicoesfingolipides
com envolvimento acentuado da pele, rins e miocardio na
forma cléssica. Ocorre acometimento do endotélio vascular,
do tecido de condugao e das valvas, particularmente a mitral.
As manifestagdes clinicas maiores resultam do acimulo de
glicoesfingolipides no endotélio celular com eventual oclusao
das pequenas arteriolas. Ocorre angina pectoris e infarto
do miocardio, embora, na maioria das vezes, as artérias
coronarias tenham aspecto angiografico normal. Hd aumento
da espessura do ventriculo esquerdo, produzindo disfungao
diastélica geralmente discreta, com fungao sistélica preservada
e insuficiéncia mitral sem significancia clinica. O envolvimento
cardiovascular sintomatico ocorre em quase todos os pacientes
do sexo masculino, enquanto nas mulheres os sintomas sao
discretos ou ausentes. Sao achados comuns: hipertensao
arterial, prolapso mitral e insuficiéncia cardiaca congestiva. O
paciente do caso em discussdo ndo apresentava manifestagoes
cutaneas, hipertensao arterial sistémica, tampouco isquemia
miocardica aguda.

A endomiocardiofibrose, comum em paises tropicais,
ocorre com mais frequéncia em criancas e adultos jovens.
Caracteriza-se por fibrose endocardica da via de entrada de
um ou ambos os ventriculos. Doenca biventricular ocorre
em quase metade dos casos; 40% apresentam acometimento
isolado do ventriculo esquerdo e 10%, comprometimento
isolado do ventriculo direito'>'*. H4 associagao inconstante
com eosinofilia. O comprometimento do ventriculo esquerdo
resulta em sintomas de congestdao pulmonar, enquanto o
comprometimento do ventriculo direito pode apresentar
caracteristicas de uma cardiomiopatia restritiva e também
simular um quadro de pericardite constritiva.

Frequentemente ocorre insuficiéncia de uma ou de ambasas
valvas atrioventriculares'. Os achados eletrocardiogréficos e
ecocardiogréficos incluem: diminuigao da voltagem dos
complexos QRS, derrame pericdrdico, obliteragao apical e
aumento da ecorrefletividade do endocardio’. Estes Gltimos
achados nao foram encontrados no caso clinico em questao,
e tampouco a endomiocardiofibrose explica o acometimento
renal e tireoidiano apresentados pelo paciente.

Como uma das causas de cardiomiopatia restritiva, a
sarcoidose é uma doenca granulomatosa sistémica de etiologia
desconhecida, caracterizada pelo envolvimento de varios
tecidos por granulomas ndo caseosos'’. O envolvimento
cardiaco primdrio é infrequente e as manifestagoes clinicas
aparecem em menos de 5% dos pacientes, se caracterizando
por distirbios de conducao, arritmias ventriculares, sincope
e morte stbita. O envolvimento miocardico direto pelos
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granulomas e tecido cicatricial pode manifestar-se em forma de
cardiomiopatia dilatada ou restritiva, com curso progressivo'®.
O ECG é inespecifico, podendo apresentar anormalidades da
onda T, bloqueios ou ondas Q patoldgicas. Outros achados
incluem pericardite e cor pulmonale. O ecocardiograma pode
revelar adelgagamento das paredes ventriculares e aumento
da ecogenicidade'®. A ressondncia magnética cardfaca é um
método altamente sensivel e especifico para o seu diagndstico.
Em nosso caso, ndo se evidenciou alteragdes sugestivas, o que
torna pouco provavel que seja esse o diagndstico do paciente.

E, por fim, a amiloidose sistémica, que é um grupo de
doengas que possui depdsito extracelular de proteinas
fibrilares insolGveis compostas por subunidades de baixo
peso molecular5. Clinicamente, é classificada nas formas®:
primaria (AL), secunddria (AA), hereditdria e associada a idade
avancada (senil). A amiloidose AL é causada pela deposicao
de proteinas derivadas de fragmentos de cadeia leve, em
geral, uma imunoglobulina monoclonal (80,0% dos casos).
Pode ocorrer isoladamente ou em associacdo com mieloma
midiltiplo (10,0% dos casos). A amiloidose AA pode complicar
doengas cronicas que cursem com inflamacao recorrente. As
fibrilas séo compostas por fragmentos de proteina amiloide A,
uma protefna de fase aguda. Ha ainda a amiloidose hereditéria
(deposicao de fibrilas derivadas da transtirretina) e a forma senil
(também deposicao de transtirretina). Neste contexto, pode
ocorrer infiltragao amiloide na tireoide, levando a um quadro
de hipotireoidismo'?, porém, é mais comum concomitante
a bécio, ndo descrito no caso. Outra manifestacao clinica,
como a neuropatia autonémica por amiloidose®, que cursa
com hipotensao ortostatica, a saciedade precoce, a alteragao
de hébitos intestinais (diarreia cronica ou prisao de ventre)
estdo presentes neste paciente.

A amiloidose AA compromete o sistema cardiovascular
em apenas 5% dos casos e nao ha referéncia de processo
inflamatério sistémico (apesar de sorologias para hepatite
ndo estarem disponiveis)*. Portanto, os dois subtipos de
amiloidose mais provdveis para o caso seriam a amiloidose
AL e a senil. Ha diferencas importantes no progndstico e
velocidade de evolugdo entre esses subtipos: a sobrevida
média apds acometimento cardiovascular é, respectivamente,
de 11 e de 75 meses?'.

Além disso, o curso insidioso é a regra para amiloidose
senil, enquanto, na AL, hd uma répida evolugao dos sintomas
e muito maior acometimento cardiovascular. Na auséncia de
confirmagao de discrasia de plasmdcitos, a diferenciacao entre
elas faz-se por meio de técnicas de imuno-histoquimica®.

O acometimento cardiovascular nos casos de amiloidose
dé-se em um tergo dos pacientes. Geralmente ocorre faléncia
ventricular direita, com pouco edema pulmonar apesar
das pressoes de enchimento elevadas. Ocorrem, portanto,
outras alteragoes, que incluem: fibrilacao atrial, distdrbios
de condugao e dreas eletricamente inativas. Ainda assim,
bloqueios atrioventriculares de alto grau sao incomuns'.
O ecocardiograma € teste ndo invasivo importante para o
diagnéstico de amiloidose. O espessamento da parede do
VE com evidéncia de disfungao diastélica é a alteracdo mais
precoce, podendo progredir para cardiomiopatia restritiva?.
Podem ocorrer aumento biatrial e espessamento das valvas™.

A investigacao diagnéstica inclui a coleta de exame de
urina com pesquisa para paraproteinas. A detecgao de
aumento de excrecao de cadeias leves, com manutengao
da relagao kappa/lambda, na auséncia de cadeia
monoclonal, fecha o diagnéstico de amiloidose®’. Mesmo
nao confirmado pelos exames, o diagnéstico de amiloidose
poderia ocorrer por biépsia®*, que pode ser realizada no
tecido adiposo subcutdneo (sensibilidade de 65 a 80%)%,
ou no endomiocérdio (até 97%)%° com demonstracao de
depésitos amiloides nos tecidos, classicamente corados por
vermelho do Congo. Portanto, devido ao quadro clinico
apresentado pelo paciente e seus exames complementares
descritos, a amiloidose sistémica é o diagnéstico mais
provével dessa discussdo anatomoclinica.

Nao houve tempo suficiente para avaliar os achados hepaticos
na ultrassonografia do abdome, que podem ter contribuido para
o desfecho do caso. (Dr.Tiago Rodrigues Politi)

Hipotese diagnostica
Amiloidose sisttmica com acometimento cardiaco e renal.

Outros diagnésticos: hipotireoidismo e insuficiéncia renal
cronica. (Dr. Tiago Rodrigues Politi)

Necropsia

O paciente apresentava caquexia. O fator final desencadeante
da sua morte foi tromboembolismo pulmonar no lobo inferior
do pulmao esquerdo. Havia infarto neste territério (Figura 3)
e infeccdo aguda nessa e em outras areas dos pulmées. O
tromboembolismo pulmonar foi provavelmente secundario a
distdrbio de coagulagao, uma vez que, além dele, havia também
trombose da veia porta e presenca de trombos com aspecto de
serem recentes (ou seja, instalaram-se ja no periodo agonico) em
ramos arteriais corondrios.

A principal doenga deste paciente era hepatocarcinoma
(Figura 4), subjacente a hepatite cronica (Figura 5). A neoplasia
é a provavel causadora de distdrbio da coagulagao.

Além dessa doencga, o paciente tinha também
miocardiopatia, cujo quadro clinico predominante foi
fibrilagao atrial (que também pode estar relacionada ao
tromboembolismo pulmonar, mas nao havia trombos nas
cavidades cardfacas). O fato de os ventriculos ndo mostrarem
acentuada dilatagdo, ao contrario do que acontece com os
atrios (Figura 6), sugere que a miocardiopatia seja de tipo
restritivo. Esta tem entre suas causas possiveis a amiloidose, a
miocardiopatia hipertréfica e a doenga isquémica do coragdo.
No entanto, as auséncias de depésito amorfo extracelular,
de desarranjo de fibras miocardicas e de obstrugao grave de
artérias corondrias falam contra tais possibilidades. Assim, a
forma idiopatica, com fibrose intersticial, deve ser considerada.

O paciente apresentava ainda aterosclerose, com
comprometimento leve da aorta e leve a moderado da arvore
coronaria, mas sem consequéncias significativas. Os rins
tinham certo grau de alteragbes vasculares, podendo estar
associadas a aterosclerose; talvez a insuficiéncia renal guarde
relagdo com sindrome hepatorrenal. (Dr. Paulo Sampaio
Gutierrez)
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Figura 3 - Corte histolégico do lobo inferior do pulméo esquerdo com infarto, caracterizado pela destruigdo dos septos alveolares, dos quais hé apenas remanescentes
do tecido eléstico (setas amarelas). Este tecido aparece mais integro em torno a pequenos vasos (setas azuis). Coloragéo pelo método de Verhoeff; aumento da
objetiva: 10x.

Figura 4 - Corte histologico do figado apresentando nédulos de hepatocarcinoma formando por cordbes celulares (setas), com o tecido ndo neoplésico no centro, em
coloragéo mais intensa e formato aproximadamente estelar. Coloragédo pela hematoxilina e eosina; aumento da objetiva: 5x.
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Figura 5 - Corte histolégico do figado mostrando a formagéo de nédulo cirrético, com limites com a cor mais escura. Coloragdo pelo método de Masson; aumento da
objetiva: 5x.

Figura 6 - Face posterior do coragéo. A linha dupla realga, a grosso modo, o sulco atrioventricular. Nota-se grande dilatagéo atrial, cuja altura iguala ou até suplanta a
dos ventriculos.
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Diagnésticos anatomopatolégico:

Doenca principal: carcinoma hepatocelular relacionado
a hepatite crénica, provavelmente viral.

Doenca secundaria relevante: miocardiopatia restritiva.
Causa mortis: tromboembolismo pulmonar (Dr. Paulo
Sampaio Gutierrez)

Comentario

E dificil, neste caso, ter certeza se o tromboembolismo
pulmonar, que foi o fator final desencadeante da morte,
esteve relacionado mais a insuficiéncia cardiaca ou, como
parece provavel, considerando que tal quadro encontrava-se
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