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Resumo

A Amiloidose cardiaca é uma cardiomiopatia restritiva
causada pelo actimulo de proteina amiloide no coragao.
Anteriormente considerada uma condicao rara, avangos no
diagnéstico nao invasivo tém aumentado sua identificagdo
entre pacientes com Insuficiéncia Cardiaca (IC). Atualmente,
representa cerca de 13% dos casos de Insuficiéncia Cardfaca
com Fragao de Ejegao Preservada (ICFEP). Neste estudo,
relatamos o caso de um paciente do sexo masculino, com
72 anos de idade, que compareceu a clinica relatando
dispneia e fadiga em atividades de baixo esforco. Foram
realizados exames laboratoriais que revelaram marcadores
cardiacos aumentados, juntamente com evidéncia de
hipertrofia ventricular na anélise eletrocardiogréfica. A
imagem cardiaca, o ensaio de cadeias leves (AL) livres no
soro e a biépsia endomiocérdica indicaram o diagnéstico
de amiloidose por AL. Um modelo tridimensional foi
construido com dados de ressonancia magnética (RM).
O modelo visa aumentar a conscientizacao sobre a
amiloidose como possivel diagnéstico diferencial de IC,
além de promover a educagao de pacientes e familiares,
demonstrando as alteragdes estruturais tipicas da doenca.

Introducao

A amiloidose cardfaca resulta de distdrbios no
dobramento de proteinas amiloidogénicas, levando a
formacao de fibrilas amiloides insoldveis que se acumulam
na matriz extracelular do coracao." As variantes mais
comuns sdo a amiloidose primaria ou por cadeias leves
(AL) e a relacionada a transtirretina (ATTR). A amiloidose
AL é causada pela deposicao de AL de imunoglobulina,
produzidas em excesso por plasmécitos normais ou
malignos.? As manifestagdes cardiacas da amiloidose
incluem Insuficiéncia Cardiaca com Fracdao de Ejecdo
Preservada (ICFEP), arritmias, angina com lesdes coronarias
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nao obstrutivas e eventos tromboembdlicos. Alguns casos
de amiloidose cardiaca estdo associados a estenose adrtica,
particularmente nos casos de baixo fluxo e baixo gradiente.?
A impressao 3D tem sido amplamente explorada na area
da satde para diversas aplicagoes, desde a produgao de
pegas cirdrgicas até modelos educacionais. Essa ferramenta
se destaca por permitir a criacdo de materiais especificos
para o paciente, auxiliando no estudo e na compreensao
de anatomias patoldgicas complexas. Aqui, relatamos um
caso de amiloidose cardiaca AL em que a impressao 3D
foi utilizada para modelar o 6rgao afetado. Essa modelagem
teve como objetivo aumentar a conscientizagdo sobre
a amiloidose como possivel diagnéstico diferencial de
Insuficiéncia Cardiaca (IC) com Fragao de Ejegdo Preservada,
além de promover a educacao de pacientes e familiares.

Descricao

Nosso paciente, um homem de 72 anos, com histérico
prévio de infarto do miocardio, procurou o servigo de
cardiologia com quadro de dispneia progressiva e fadiga
aos esforgos no Gltimo ano. Relatava piora nos dltimos
dois meses, comprometendo suas atividades habituais,
associada a ortopneia, visdo turva, tontura e sensagao de
desmaio iminente ao se levantar. Ao exame fisico, revelou
hipotensao postural, edema de membros inferiores (++/4),
além de hipoestesia e hipopalestesia distal. A ausculta
cardiaca revelou sopro holossistélico no foco trictspide,
com hiperfonese de P2. Os exames laboratoriais mostraram
proteindria (+++/4) no exame de urina de rotina, além
de marcadores cardiacos elevados NT-ProBNP e Troponina
I, sem demais alteragbes. O eletrocardiograma revelou
hipertrofia ventricular esquerda e bloqueio divisional
antero-superior esquerdo. A avaliagdo prosseguiu com
ecocardiograma, que demonstrou espessamento do
ventriculo direito, septo interventricular e valvas. O
Strain Longitudinal Global (GLS) mostrou padrao de
preservagao apical (apical sparing). A razao entre a Fragao
de Ejecao do Ventriculo Esquerdo (FEVE) e o GLS estava
elevada, sugerindo amiloidose cardiaca. Novos achados
sugestivos foram observados na ressonancia magnética
(RM), indicando realce tardio subendocérdico difuso e
confirmando o espessamento das camaras (Figura 1).

Com a suspeita estabelecida, a investigagao prosseguiu
com os testes de AL livres de imunoglobulinas. Os resultados
foram: cadeia leve kappa livre 18,1 mg/dL (6,7-22,4),
cadeia lambda 168,4 mg/dL (8,3-27), com razdo Kappa/
Lambda (K/L) de 0,11 (0,31-1,56). A razdo K/L abaixo do
valor de referéncia é altamente sugestiva de amiloidose AL,
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Figura 1 - RM mostrando espessamento das paredes ventriculares (painéis A, B e C) e padréo difuso de realce tardio com contraste
de gadolinio (mostrado nos painéis D, E e F). Esse padrdo decorre de uma diferenga na captagdo do contraste ao longo do tecido
cardiaco, podendo ser encontrado em diversas les6es miocardicas.
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Figura 2 - Biépsia endomiocardica do ventriculo esquerdo, corada com Vermelho de Congo, mostrando coloragdo avermelhada sutil
dos depdsitos de proteina amiloide. A avaliagdo sob luz polarizada pode ser utilizada para aumentar a sensibilidade.

devido a deposicao de AL lambda. As bidpsias de medula  caracteristica da infiltragdo amiloide sob luz polarizada
6ssea e pele/subcutaneo nao mostraram infiltragoes. Foi  (Figura 3). A espectrometria de massas confirmou o subtipo
realizada uma bi6psia endomiocardica (Figura 2), corada  AL. O paciente apresentou melhora clinica apés tratamento
com Vermelho de Congo, que exibiu birrefringéncia  especifico para amiloidose AL.
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Figura 3 - Biopsia endomiocardica do ventriculo esquerdo, corada com Vermelho de Congo, exibindo padrédo de birrefringéncia sob luz
polarizada. A birrefringéncia verde-macga é caracteristica dos depdsitos de proteina amiloide, pois a coloragdo reage com as proteinas
mal conformadas formando complexos que apresentam reatividade dptica. A avaliagdo sob luz polarizada aumenta a sensibilidade da

técnica de coloragéo.

Discussao

Amiloidose AL

A amiloidose por AL, também conhecida como amiloidose
primdria, é a forma mais comum entre as variantes sistémicas da
doenga, decorrendo da deposicao tecidual de imunoglobulinas
de cadeia leve no tecido cardiaco, produzidas em excesso por
plasmécitos normais ou malignos. E uma condicéo rara, com
5,1a12,8 casos por milhao de pessoas-ano em todo o mundo.
A maioria dos pacientes afetados tem mais de 40 anos, com
idade mediana ao diagnéstico de 64 anos. A progressao da
doenca é rapida e representa riscos significativos quando nao
identificada precocemente.? A deposigao da proteina amiloide
é caracterizada pelo espessamento significativo das paredes
ventriculares, septos e valvas, resultando em IC de carater
restritivo. Atualmente, a amiloidose cardiaca representa cerca
de 13% dos casos de ICFEP* O diagnéstico se inicia com a
investigagdo de achados clinicos compativeis com ICFEP.
Os sintomas podem estar mais associados a IC esquerda
(congestdo pulmonar, dispneia) ou a direita (edema, ascite).
Outras alteragbes importantes surgem da infiltragao amiloide
nos atrios, causando fibrilagao atrial e outras arritmias, e
no sistema de condugdo cardiaco, produzindo bloqueios
atrioventriculares.” Niveis séricos elevados de marcadores
cardiovasculares (especialmente troponina T e NT-ProBNP)
devem estar presentes. O eletrocardiograma desses pacientes
geralmente apresenta baixa tensao do QRS, incompativel
com a espessura da parede ventricular, especialmente na
Amiloidose AL.
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Ainvestigagdo deve prosseguir com ecocardiograma e RM,
que revelam achados mais especificos da doenca. A redugao
do strain longitudinal com padrao de preservacao apical,
ou apical sparing, é uma alteragdo importante observada
no ecocardiograma, juntamente com o espessamento dos
ventriculos e valvas. A RM pode revelar padrao de realce tardio
difuso com contraste a base de gadolinio, com distribuigao
subendocdrdica ou transmural, compativel com a presenca
de depésitos amiloides. Por fim, a investigagdo das AL de
imunoglobulina, combinada com biépsia periférica (ou, se
necessdrio, cardfaca), sera conclusiva para o diagnéstico. A
avaliacdo das AL é melhor realizada com a combinacao de
trés exames: imunofixagdo no sangue e urina, que auxilia
na detecgdo, e a dosagem da razao entre cadeias kappa e
lambda, que devolve resultados positivos quando anormal.’®

O fator mais importante na determinagao do prognéstico
é a extensdo do comprometimento do tecido cardiaco.
Compreender a fisiopatologia da amiloidose e discutir suas
manifestagdes clinicas e morfolégicas é fundamental para o
diagnéstico precoce dessa condicao, que é cada vez mais
compreendida, porém ainda sub-reconhecida na prética
médica.

0 modelo 3D

O modelo tridimensional (Figura 4) foi produzido a partir
dos exames de imagem do paciente (RM). O processamento
dos arquivos inclui as etapas de segmentacao, sendo o
isolamento das estruturas anatomicas desejadas e fatiamento,
que consiste na divisdo da estrutura em camadas imprimiveis.
A partir dessas intervengoes, o arquivo final (em formato STL,
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Figura 4 - Modelo tridimensional de coragdo com amiloidose AL,
produzido a partir de dados de imagem de RM.

Linguagem de Tesselacdo Padrao) pode ser lido pela maquina
como uma sequéncia de planos bidimensionais, que sao entao
construidos uns sobre os outros pela impressora (fabricagao
aditiva). O material utilizado neste processo foi filamento
plastico, um componente sélido que é derretido pela maquina
e remodelado conforme os contornos da peca desejada. Esse
tipo de impressora opera com a técnica FDM (Modelagem por
Deposicao Fundida), que é a mais acessivel entre as opgoes
para modelagem tridimensional. A modelagem por filamento
foi selecionada neste projeto para demonstrar a aplicabilidade
da técnica, mesmo nas formas mais simples dessa tecnologia.

O modelo exibe as alteragbes morfoldgicas caracteristicas
da amiloidose no tecido cardiaco, reforcando sua semelhanca
com a fisiologia da IC. Nota-se espessamento do ventriculo
esquerdo, com reducao significativa do limen ventricular,
além de espessamento consideravel do septo interventricular.
Em menor grau, essa mesma modificacdo é observada na
parede do ventriculo direito. Esse tipo de material, com uma
correspondéncia anatémica e patolégica significativa com
o o6rgao real, pode ser aplicado em diversos contextos da
pratica médica. Seu uso para fins educacionais, instrugdo de
pacientes e familiares, e especialmente no planejamento de
abordagens cirrgicas, beneficia-se de uma compreensao
mais completa e consistente das estruturas estudadas do
6rgao. Além disso, a disseminagao e popularizagao das
impressoras 3D tém facilitado o desenvolvimento de modelos
mais realistas e reprodutiveis, sem impor custos financeiros
significativos. Modelos 3D podem melhorar a educagéao
de profissionais e pacientes por meio da experiéncia visual
e tatil que proporcionam. Nesse sentido, enfatizamos o
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grande potencial de exploragdo dessa ferramenta na drea
da satde, complementando os estudos por imagem e,
possivelmente, revelando novas informagdes que aprimoram
nossa compreensao sobre as doengas.
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