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Caso 3/2014 - Paciente de 81 Anos de Idade, Internado por

Insuficiéncia Cardiaca Descompensada
Case 3/2014 - 81-Year-0Old Patient Hospitalized for Decompensated Heart Failure

Bruna Affonso Madaloso e Paulo Sampaio Gutierrez
Instituto do Coragao (InCor) HC-FMUSR, Sao Paulo, SP - Brasil

JJSA, género masculino, 81 anos de idade, internado por
insuficiéncia cardfaca descompensada. Aos 71 anos de idade,
houve aparecimento de dispneia progressiva por um més e
episédio de palpitagdes taquicardicas por um dia, quando
o paciente procurou o PS relatando que foi submetido a
cardioversao e encaminhado para ambulatério do InCor (em
outubro de 1995). Relatou, ainda, ser portador de hipertensao
arterial de longa data e ter sido submetido a cirurgia de
drenagem de hematoma intracraniano no passado.

Na primeira consulta, o exame fisico (em 30 de outubro
de 1995) revelou frequéncia cardiaca de 76 bpm, pressao
arterial 120 x 80 mmHg, ausculta pulmonar normal, ausculta
cardiaca com bulhas normofonéticas e ritmo regular e sopro
sistolico +1/4+ em area adrtica. Nao existiam alteragdes no
exame abdominal nem edema de membros inferiores.

O ECG (em 30 de outubro de 1995) revelou ritmo sinusal
com extrassistoles atriais, frequéncia de 100 bpm, sinais
indiretos de sobrecarga atrial direita (complexo QRS pequeno
V, e normal V) - Figura 1.

Quatro dias ap6s, procurou atendimento médico de
emergéncia por piora da dispneia. O exame fisico (em
3 de novembro de 1995) revelou paciente em regular
estado geral, taquipneico (frequéncia respiratéria de
24 ipm), frequéncia cardiaca de 80 bpm, pressao arterial
90 x 70 mmHg. A ausculta pulmonar revelou diminuigao
do murmirio vesicular em base direita e estertores
crepitantes em base esquerda. A ausculta cardiaca, o ritmo
era regular, as bulhas eram hipofonéticas em dois tempos
e ndo havia sopros ou atritos. O figado foi palpado a 3 cm
do rebordo costal e havia empastamento de panturrilha
direita. A radiografia de térax revelou velamento de base
direita; o ECG estava inalterado.
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Os exames laboratoriais revelaram hemoglobina
16,9 g/dL, hematocrito 39%, 5.500 leucdcitos/mm?3 (60%
neutrofilos, 33% linfécitos e 7% mondcitos), plaquetas
244.000, sédio 145 mEq/L, potdssio 4,3 mEq/L, ureia
39 mg/dL, creatinina 1,7 mg/dL, glicemia 97 mg/dL.
A gasometria em ar ambiente revelou pH de 7,34, pO,
66 mmHg, pCO, 33 mmHg, saturacdo de O, 94%,
bicarbonato 22 mEq/L, excesso de bases (=) 8 mEq/L.

A cintilografia de perfusdo/ventilacio pulmonar (em
3 de novembro de 1995) revelou hipoperfusao em lobo
superior direito, em segmentos anterior basal, lateral
basal do lobo inferior direito e nos segmentos lateral basal
do lobo inferior e anterior do lobo superior do pulmao
esquerdo. A ventilagao foi normal, exceto em base direita,
onde estava diminuida. O exame foi sugestivo de processo
parenquimatoso em base direita e de tromboembolismo
nas outras regides pulmonares (Figura 2).

O paciente recebeu suplementagao de oxigénio por cateter
nasal (1 L/min), heparina endovenosa (1.000 U/h) e, por via
oral, 40 mg de furosemida e 37,5 mg de captopril didrios.

No terceiro dia de internagao apresentou taquicardia, e o
ECG revelou flutter atrial com bloqueio atrioventricular 2:1
(Figura 3). O paciente foi cardiovertido e se manteve em ritmo
sinusal (Figura 4) mantendo amiodarona (600 mg diarios).

O paciente apresentou melhora da dispneia e se manteve
hemodinamicamente estdvel, tendo alta no sétimo dia da
internagao, com prescrigao de varfarina 5 mg, captopril 38,5 mg,
furosemida 40 mg e digoxina 0,25 mg didrios.

Avaliacdo ecocardiogréfica (em 25 de junho de 1996)
revelou didmetros de aorta de 33 mm, de étrio esquerdo
de 52 mm, de ventriculo direito de 30 mm, de ventriculo
esquerdo (diastole/sistole) de 64/55 mm, com fracdo de
ejecdo de 36%. Havia espessamento sem estenose valvar
aértica, insuficiéncia tricispide moderada, hipocinesia difusa
de ambos os ventriculos, e a pressao sistélica de ventriculo
direito foi estimada em 77 mmHg, havendo sinais de
hipertensdo pulmonar (valva pulmonar retificada com onda
A ausente). A sorologia para doenca de Chagas foi negativa.

Nova avaliagdo ecocardiografica (em 10 de fevereiro de
1999) revelou diametros de aorta de 34 mm, de atrio esquerdo
de 47 mm, de ventriculo direito de 33 mm, de ventriculo
esquerdo (diastole/sistole) de 64/51 mm, com fragdo de
ejecao de 49%. Havia espessamento sem estenose valvar
adrtica, insuficiéncia triclspide moderada, hipocinesia difusa
de ambos os ventriculos, e a pressao sistdlica de ventriculo
direito foi estimada em 79 mmHg com sinais de hipertensao
pulmonar (valva pulmonar retificada com onda A ausente).
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Figura 1 - Eletrocardiograma: ritmo sinusal, sobrecarga atrial direita.

O paciente sempre se manteve com dispneia aos esforgos
moderados e houve varios episodios de flutter atrial com
condugdo atrioventricular 2:1 no seguimento, e o controle
da coagulacao foi irregular.

Exames laboratoriais (em 2004) revelaram TSH de
9,54 uU/mL, colesterol total de 112 mg/dL, HDL-C de
47 mg/dL, LDL-C de 53 mg/dL, triglicérides de 52 mg/dL,
creatinina de 1,1 mg/dL e glicemia de 87 mg/dL.

A sua medicagao, a partir de 1999, era espironolactona
25 mg, enalapril 40 mg, furosemida 40 mg, carvedilol
12,5 mg, digoxina 0,25 mg e varfarina 5 mg.

Radiografia de 10 de maio de 2005 revelou espessamento
pleural a direita com velamento de seio costofrénico do mesmo
lado e opacificagao do terco inferior do hemitérax direito.

Em avaliagao laboratorial, em janeiro de 2005, a
creatinina tinha se elevado para 1,9 mg/dL e, posteriormente,
para 2,3 mg/dL, com ureia 66 mg/dL (em fevereiro de 2006).

Em fevereiro de 2006 apresentou: colesterol total 84 mg/dL;
triglicérides 44 mg/dL, potassio 4,8 mEq/L, sédio 144 mEq/L;
creatinina 2,3 mg/dL; ureia 66 mg/dL; glicose 78 mg/dL; INR1,6.
O exame de urina revelou densidade de 1,01, pH 5,0, proteinas
0,6 g/L; hemoglobina livre +++; leucécitos 56.000/mL
e hemdcias 30.000/mL.

O paciente evoluiu com estabilidade dos sintomas até que,
em 3 de margo de 2006, procurou atendimento médico por
piora da dispneia e aparecimento de edema de membros
inferiores ha 10 dias. Relatou interrupgao da medicagao por
cerca de um més.

O exame fisico (em 3 margo de 2006) revelou paciente
em anasarca, com frequéncia cardiaca de 80 bpm, pressao
arterial 90 x 70 mmHg, pulmdes com murmdrio vesicular
diminuido em base esquerda. A ausculta cardiaca revelou
bulhas hipofonéticas, arritmicas e sopro sistélico ++/4+ em
area tricispide. Havia edema de parede abdominal, mas
auséncia de dor a palpagao, e os movimentos peristalticos
estavam presentes. Havia edema escrotal e de membros
inferiores ++++/4+.

O ECG (em 3 de margo de 2006) revelou ritmo irregular,
sem onda P visivel, frequentes extrassistoles ventriculares,

complexos QRS de baixa voltagem no plano frontal e de V,
a V,, bloqueio de ramo esquerdo (Figura 5).

Os exames laboratoriais (em 3 de margo de 2006)
revelaram: hemdcias 4,4 milhoes/mm3; hematdcrito 43%;
hemoglobina 14,4 g%; leucécitos 2.900/mm3 (neutréfilos
56%, eosinofilos 2%, linfécitos 32%, mondcitos 16%);
plaquetas 70.000/mm3; TP (INR) 1,8 mg; 1,9 mEq/L, calcio
4,76 mEq/L, creatinina 3,3 mg/dL, ureia 124 mg/dL, potdssio
4,8 mEq/L, s6dio 140 mEq/L e glicemia 88 mg/dL.

O paciente recebeu furosemida 40 mg por via endovenosa
e foram prescritos 120 mg diarios, 37,5 mg de captopril e
0,5 mg de digoxina.

Foram feitos os diagndsticos de insuficiéncia cardiaca
congestiva e desnutricao, plaquetopenia, linfopenia e pneumonia.
Foram acrescentados 2 g de ceftriaxona a prescrigao.

O paciente continuou hipotenso e recebeu dobutamina
endovenosa.

Os exames laboratoriais do segundo dia de internagao
(4 de marco de 2006) revelaram: hemécias 3,7 milhoes/mm?;
hemoglobina 12,7 g/dL; hematdcrito 36%; VCM 97 um3,
leucdcitos 2.300/mm3 (neutréfilos 60%, eosindfilos 2%, linfocitos
25% e mondcitos 13%); plaquetas 54.000/mm3, ureia 127 mg/dL,
creatinina 3,3 mg/dL, potassio 4,8 mEg/L e sédio 145 mEg/L.
Na tarde desse dia, o paciente apresentou parada cardiorrespiratéria
e faleceu, apesar das manobras de ressuscitagao.

Aspectos clinicos

Homem de 81 anos de idade internado por piora da
dispneia. O paciente sabia ser portador de hipertensao arterial
ha 10 anos, havia sido submetido a cardioversao elétrica para
tratamento de arritmia cardiaca e fora internado previamente
por descompensagao de insuficiéncia cardiaca.

Na pendltima internagdo, apresentou-se taquipneico,
hipoxémico, com empastamento em panturrilha direita.
A radiografia do térax revelou velamento de base pulmonar
direita. Com base nesses dados, impde-se o diagnéstico
diferencial de tromboembolismo pulmonar'.

O diagnostico clinico foi corroborado pela cintilografia
de ventilacao/perfusao, evidenciando hipoperfusao com
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Figura 2 - Cintilografia de ventilagdo/perfusao pulmonar: hipoperfusdo em lobo superior direito, em segmentos anterior basal, lateral basal do lobo inferior direito e em
segmentos lateral basal do lobo inferior e anterior do lobo superior do pulméo esquerdo, ventilagéo pulmonar diminuida em base direita.

ventilagao preservada. O exame complementar mais utilizado
atualmente — uma alternativa menos invasiva que o gold
standard da angiografia pulmonar — é a angiotomografia de
artérias pulmonares. A cintilografia de ventilagao/perfusao
pulmonar tem importante papel, sendo diagndstica em
30-50% dos casos, ainda que possa apresentar consideravel
indice de resultados inconclusivos’.

Arq Bras Cardiol. 2014; 103(1):e1-e10

O ecocardiograma revelou disfuncao sistélica (fragao
de ejecao de ventriculo esquerdo de 36%), aumento atrial
esquerdo (47 mm) e aumento da pressao na artéria pulmonar,
uma complicagao do tromboembolismo pulmonar, observavel
em até 26% dos casos'.

A terapéutica de suporte e o tratamento anticoagulante
foram instituidos e mantidos apds a alta hospitalar.
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Figura 3 - Eletrocardiograma: flutter atrial com bloqueio atrioventricular 2:1.
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Figura 4 - Eletrocardiograma: ritmo sinusal, érea inativa lateral.

Na evolucao, o paciente apresentou melhora,
mantendo-se oligossintomatico e com piora da funcao
renal progressiva. Apresentou nova descompensagao
cardiaca apés ter interrompido o uso de medicamentos
e foi internado para tratamento. Na internagdo foram
identificadas leucopenia, linfopenia e plaquetopenia.
A radiografia de térax da entrada evidenciou derrame
pleural e condensagao pulmonar.

O diagnéstico mais provavel a ser considerado
nesse paciente idoso — com descompensagao aguda da
cardiopatia, mostrando-se hipotenso e com radiogradia de
térax evidenciando condensagao — seria pneumonia, com
terapéutica antibiética devendo ser instituida, entretanto
o diagnéstico de doenca mieloproliferativa deve ser
considerado, uma vez que se encontrava leucopénico,
linfopénico e plaquetopénico. A radiografia de térax, uma
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Figura 5 - Eletrocardiograma: extrassistoles ventriculares, fibrilagéo atrial, bloqueio de ramo esquerdo.

imagem de tromboembolismo pulmonar por embolia
neopldsica pode se apresentar como uma condensagao’.

Dessa forma, o mieloma muiltiplo € um possivel diagnéstico,
uma vez que a mutacdo plasmatica celular é Gnica, com
proliferagdo neoplasica e produgao de imunoglobulina
monoclonal levando a diversas alteragoes, entre as quais
citopenias e insuficiéncia renal.

A insuficiéncia renal esta presente em 20% dos pacientes com
mieloma mdltiplo, sendo que o dano renal é ocasionado pelas
cadeias leves de imunoglobulinas produzidas pela neoplasia.
Pacientes com essa progressdao da doenga tém mortalidade
precoce de 30%, principalmente associada a sepse?.

O mieloma mdltiplo, pela presenca de imunoglobulinas
circulantes, altera a viscosidade sérica, aumentando-a,
dessa forma possibilitanto a formacdo de trombos e
ocasionando embolias. Por esse motivo é pertinente
considerar que o paciente tenha apresentado quadro de
trombose venosa profunda seguido de tromboembolismo
pulmonar prévio, podendo ser uma primeira manifestagao
do mieloma miltiplo®.

O comprometimento cardiaco também pode ocorrer,
geralmente resultando em descompensacdes cardiacas
recorrentes de alto débito cardiaco®. A insuficiéncia
cardiaca descompensada nos portadores de mieloma
mdltiplo pode ser dividida em dois subgrupos: o primeiro,
e mais comum, de baixo débito cardiaco; o segundo com
débito aumentado®.

A insuficiéncia cardfaca descompensada de alto débito
cardiaco geralmente origina-se em coragao que possui
fungao contrétil ventricular esquerda preservada ou doenga
cardiaca estrutural de base, a qual levara a descompensagao
contrétil pela deterioragdo estrutural®.

Arq Bras Cardiol. 2014; 103(1):e1-e10

A causa desse alto débito ocasionado pelo mieloma mdiltiplo
ainda é parcialmente entendida, tendo sido relacionada a
fatores como aumento do influxo esplénico em pacientes ja
com esplenomegalia e aumento de influxo esplénico em 55%, o
que de certa forma levaria o bago a funcionar como uma fistula
arteriovenosa, ou, ainda, a anemia e as lesdes osteoclasticas
ocasionadas pela doenga, as quais produziriam substancias
que ocasionariam o alto débito cardiaco®.

E importante considerar como diagnéstico diferencial ou
associado ao mieloma midiltiplo a presenga de amiloidose, que
pode coexistir em 10% dos casos’. Mais cmumente, o mieloma
multiplo aparece primeiro, com posterior aparecimento da
amiloidose. Alguns autores referem que a amiloidose pode ser
diagnosticada em primeiro lugar, entretanto esses casos tendem
aser mais graves e com sobrevida menor, em torno de 1-2 anos’.

A amiloidose é uma doenca incomum e, portanto, muitas
vezes nao considerada. Usualmente apresenta-se como
cardiomiopatia restritiva com fungao sistdlica preservada até
sua Ultima fase. Ha também dilatagdo biatrial, o que leva ao
aumento da incidéncia de eventos tromboembélicos®?.

Portanto, em pacientes idosos com cardiomiopatia
dilatada, piora progressiva da fungao renal e fendmenos
tromboembélicos devem ser pesquisadas causas secundarias.
As alteragoes clinicas primariamente tratadas como quadros
separados da doenga de base do paciente podem ter tido
uma origem comum, as gamopatias monoclonais, podendo
apresentar amiloidose e mieloma miiltiplo. (Dra. Bruna
Affonso Madaloso)

Hipéteses diagnésticas: tromboembolismo pulmonar,
insuficiéncia cardfaca por amiloidose cardiaca, mieloma
mdltiplo. (Dra. Bruna Affonso Madaloso)
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Necropsia

A necropsia, o coragao estava aumentado de volume e
peso, mas com cavidades normais. Ao exame microscépico,
verificou-se que a doenca principal era a amiloidose.
Esta atingia o miocardio (Figura 6), o pericardio (Figura 7)
e, em particular, a arvore vascular, tanto das artérias
coronarias, nas quais chegou a causar obstrucdo que
levou a formacao de areas de fibrose miocérdica, quanto
na artéria pulmonar e seus ramos na microcirculagdo, na
aorta (vasos da vasa vasorum) e nos rins.

Como investigacao da amiloidose, foi feita pesquisa por
imuno-histoquimica de cadeias leves de imunoglobulinas.
A reagao para cadeia kappa resultou negativa, mas para
a cadeia lambda foi positiva (Figura 8), indicando que o
paciente era provavelmente portador de mieloma mdltiplo.
Em concordancia, o paciente tinha pancitopenia, bem como
sinais sistémicos compativeis com neoplasia. Na amostra de
medula éssea obtida na necropsia (costela, Figura 9), ndo
havia proliferacao plasmocitdria nem depésito amiloide,
mas ndo se pode descartar por completo que houvesse
mieloma situado em outro local.

O paciente era hipertenso, com nefrosclerose benigna e
hipertrofia de miocardidcitos. Tinha, ainda, doenga pulmonar
obstrutiva cronica. Como consequéncia dessas doencas, o
paciente tinha insuficiéncia cardiaca. Secundariamente, tinha
trombose da auricula direita. O fator final desencadeante da
morte foi tromboembolismo pulmonar (Figura 10). (Dr. Paulo
Sampaio Gutierrez)

Diagnéstico principal: amiloidose cardiovascular do tipo
AL (deposicao de cadeia leve lambda).

Diagnéstico secundario: hipertensao arterial sistémica.

Causa mortis: tromboembolismo pulmonar. (Dr. Paulo
Sampaio Gutierrez)

Comentario

A julgar pelo tempo de evolugao da insuficiéncia cardiaca,
esta nao foi sempre decorrente da amiloidose. Possivelmente
houve uma primeira fase, oligossintomética, causada pela
hipertensao arterial sistémica, com miocardiopatia hipertensiva.
Para a piora e a evolucao fatal, o papel proeminente foi da
amiloidose; o depoésito era muito abundante.

O diagnéstico de amiloidose cardiovascular, em boa parte
dos casos, é feito a necropsia’®. Em nosso hospital, mostramos
ha poucos anos que menos da metade dos diagndsticos dessa
doenga foi feita em vida'. Em particular, a falha ocorria
em pacientes idosos e em portadores de outras doencas,
exatamente como no presente caso''. Outros fatores de
dificuldade sao a auséncia de baixa voltagem e a existéncia
de disfuncao sistélica. Ou seja, a amiloidose é pensada em
casos com padroes clinicos e fisiopatolégicos ndo usuais, em
geral em pacientes mais jovens, mas em boa parte dos casos
ocorre em idosos que tém outra condicao associada.

O depésito amiloide pode corresponder a mais de
20 proteinas com conformagao anémala, mas no coragao as
mais comuns sao a transtirretina — especialmente na amiloidose
cardiovascular senil — e as cadeias leves de imunoglobulinas
(amiloidose AL)™. A amiloidose AL parece ser mais comum, mas,
como é de se esperar devido ao envelhecimento da populagao,
o nimero de casos da senil estd aumentando’. O prognéstico
delas é diferente, pior para amiloidose AL'™. No presente caso,
a despeito da idade avangada do paciente, a reagao para cadeia
lambda mostrou que se tratava de amiloidose AL.

A gamopatia que leva a amiloidose AL e o mieloma miiltiplo sao
discrasias plasmocitarias, cuja relacao entre si ndo é direta. Apenas
cerca de 10-15% dos portadores de mieloma tém deposicao do
amiloide. A avaliagdo inversa, de quantos entre aqueles com
amiloidose tém mieloma, foi menos enfocada. Estudo realizado
em 46 pacientes com amiloidose em diversos 6rgaos (83% com

Figura 6 — A) Corte histologico de miocardio corado pelo vermelho Congo, mostrando depésito amiloide em pequenos vasos e intersticio. B) Mesma érea, vista sob

microscopia de fluorescéncia, que destaca o amiloide. Aumento da objetiva: 10x.
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Figura 7 - Corte histolégico do epicardio, com depdsito amiloide delimitado pelas setas. Coloragéo por hematoxilina e eosina; aumento da objetiva: 40x.

Figura 8 — Corte histolégico adjacente ao da Figura 6, com marcagéo por reagéo de imunoperoxidase para cadeia leve ldmbda, mostrando positividade nas mesmas
éreas dos depésitos amiloides. Aumento da objetiva: 10x.

Arq Bras Cardiol. 2014; 103(1):e1-e10
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Figura 9 - Corte histolégico de medula 6ssea, sem grande quantidade de plasmécitos. Coloragdo por hematoxilina e eosina; aumento da objetiva: 20x.

acometimento cardiaco) mostrou que 57% deles preenchiam
critérios para mieloma'. No presente paciente, como ndo havia
sequer suspeita clinica de amiloidose, ndo se investigou mieloma.
A medula 6ssea amostrada na necropsia ndo apresentava aumento
de plasmdcitos, sugerindo que nao houvesse mieloma, mas nao
se pode afastar por completo a possibilidade de que ele estivesse
presente em outras estruturas dsseas.

A deposicao de amiloide no pericardio ja foi descrita'®,
mas é incomum.

O tromboembolismo pulmonar é causa comum de 6bito
sem diagndstico em vida. Em levantamento feito em nosso
hospital'’, correspondeu a 34% das discrepancias entre
diagnésticos feitos em vida e achados a necropsia.

Arq Bras Cardiol. 2014; 103(1):e1-e10
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Figura 10 — Tromboembolismo de artéria pulmonar central, mostrado na macroscopia (A) e na microscopia (B). Coloragdo por hematoxilina e eosina. aumento da

objetiva: 5x.
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