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Strain Longitudinal Bidimensional e Amiloidose Cardiaca:
Série de Casos

Longitudinal Strain and Cardiac Amyloidosis: Case Reports
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Resumo

Introducao: O acometimento cardiaco em pacientes com amiloidose sistémica indica pior prognéstico. Além disso,
o diagnéstico é tardio, pois seus sinais e sintomas sao inespecificos. O strain longitudinal bidimensional tem se mostrado
importante preditor de eventos cardiacos. Relatamos quatro casos de pacientes com amiloidose cardiaca submetidos ao strain
longitudinal bidimensional e a ressondncia magnética cardiaca, para comparagao e confirmacao diagnéstica.

Relatos dos casos: Foram avaliados os prontudrios de quatro pacientes com amiloidose cardiaca admitidos em 2017
em um hospital terciario. A preservagdo da deformidade miocdrdica nos segmentos apicais (apical sparing) do ventriculo
esquerdo no strain longitudinal bidimensional foi encontrada em todos os pacientes estudados. A ressondncia magnética
cardiaca evidenciou realce tardio predominantemente subendocérdico, mesocardico difuso e circunferencial em todos
pacientes relatados.

Discussao: Diante do espectro de manifestagdes clinicas da amiloidose cardiaca, a insuficiéncia cardiaca foi a mais
prevalente dentre os pacientes relatados. A ressonancia magnética cardiaca mostra padroes de espessamento miocardico
e realce tardio subendocardico. Ao strain longitudinal bidimensional, é possivel observar a preservacao da deformidade
nos segmentos apicais, associada a redugao significativa da deformidade nos segmentos basais e médios do ventriculo
esquerdo. O exame também possibilita o diagnéstico diferencial com a miocardiopatia hipertréfica. Os achados ao strain
longitudinal bidimensional foram condizentes com os da ressonancia magnética cardiaca, o que reforca seu valor na
deteccgao precoce da condigao.

Descritores: Ecocardiografia; Amiloidose; Ressondncia Magnética Nuclear; Cardiomiopatia Hipertréfica.

Abstract

Introduction: Cardiac involvement in patients with systemic amyloidosis indicates a worse prognosis. Moreover, the diagnosis is delayed, since
the signs and symptoms of this disease are nonspecific. Global longitudinal strain has been shown to be an important predictor of cardiac events.
We report four cases of patients with cardiac amyloidosis submitted to ECHO Strain and magnetic resonance for comparison and diagnostic
confirmation.

Case reports: The medical records of four patients with cardiac amyloidosis admitted in 2017 at a tertiary hospital were evaluated.
The preservation of the apical segments of the ventricle was the pattern found in all global longitudinal strain. Magnetic resonance image showed
predominantly subendocardial, diffuse and circumferential mesocardial late enhancement in all patients reported.

Discussion: On the spectrum of clinical manifestations of cardiac amyloidosis, heart failure was the most prevalent among the patients
reported. Magnetic resonance image showed patterns of myocardial thickening and late subendocardial enhancement. In global longitudinal
strain, we observed the preservation of the deformity in the apical segments, associated with a significant reduction of the deformity in
the basal and middle segments of the left ventricle. The global longitudinal strain also allows differential diagnosis with hypertrophic
cardiomyopathy and its findings were consistent with those of the magnetic resonance image, which reinforces its value in the early
detection of the condition.
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Introducao

A amiloidose é uma doenga caracterizada pela deposicao
extracelular de substdncia amiloide, um processo que pode
ocasionar alteracoes estruturais e funcionais no tecido acometido.
Ao nivel molecular, os depésitos surgem em decorréncia
de processos inadequados de enovelamento de proteinas,
gerando agregados toxicos, insoltveis e com a capacidade de se
depositarem nas cadeias B de proteinas dos tecidos.’

Os pacientes com amiloidose e acometimento cardiaco
apresentam pior prognéstico, além de terem seu diagnéstico
feito tardiamente devido aos sinais e sintomas inespecificos
da doenga.' Apesar de o padrdo-ouro ser a bidpsia
endomiocérdica, essa nova técnica, o Strain Longitudinal
Bidimensional (strain 2D) auxilia como mais uma ferramenta
para detecgao precoce e, além disso, é considerado forte
marcador prognéstico.?

Relatamos quatro casos de pacientes com amiloidose
cardiaca submetidos ao Ecocardiograma (ECO) com realizacao
de strain 2D e a Ressonancia Magnética Cardiaca (RMC),
para comparagao e confirmagao diagnéstica.

Relato de caso

Foram revisados os prontudrios de quatro pacientes com
amiloidose cardiaca admitidos em hospital terciario na cidade
de Brasilia, no ano de 2017, com suspeita diagndstica pelo
strain 2D e padrao caracteristico pela RMC.

No caso 1 relatamos paciente de 84 anos, sexo feminino,
hipertensa leve controlada, com quadro clinico de Insuficiéncia
Cardiaca (IC), a qual obteve melhora clinica apds o tratamento
instituido, mantendo dispneia aos esforgos. Ao ECO (Figura 1),
Fracdo de Ejecao (FE) de 64%, com indice de massa de
Ventriculo Esquerdo (VE) de 150 g/m?, septo de 18 mm;
parede posterior (PP) de 22 mm, relagao E/e’ de 26,
indice volume atrial esquerdo (VAE) de 54 mL/m2, strain
2D de -8,8%, menos reduzido nas porgbes apicais do VE
(Figura 2A). O cateterismo cardiaco ndo demonstrou lesao
valvar aértica significativa. A RMC evidenciou realce tardio

predominantemente subendocardico e mesocardico difuso,
circunferencial, sem respeitar territérios vasculares.

No caso 2, relatamos paciente de 79 anos, sexo feminino,
com IC apesar do tratamento otimizado e insuficiéncia renal
limitrofe. Ao ECO: insuficiéncia mitral importante funcional
por dilatagdo do anel — Carpentier tipo Illb (Figura 3), FE de
48%, indice de massa de VE de 140 mg/m?, septo de 15 mm,
PP de 13 mm, E/e’ de 18,5, indice VAE de 78 mL/m?2, strain 2D
de -14,4%, preservando nas porgoes apicais do VE (Figura 2B).
A RMC evidenciou alteragbes semelhantes ao caso 1, além
do realce tardio em é&trios (Figura 3).

No caso 3 relatamos paciente de 60 anos, sexo feminino,
com quadro de mieloma miiltiplo e IC. Ao ECO, FE de 63%,
indice de massa de VE de 123 mg/m?, strain longitudinal
global (SLC) de -6,5% (Figura 2C), preservado nas porgdes
apicais do VE. A RMC evidenciou alteragbes semelhantes
aos casos anteriores.

No caso 4, relatamos paciente de 70 anos, sexo masculino,
com quadro de IC e cancer de préstata com cirurgias prévias.
Ao ECO, FE de 27%, indice de massa VE de 135 mg/m?, septo
de 15 mm, PP de 14 mm, E/e’ de 23,7, indice VAE de 47 mL/m2,
strain 2D de -12,4% (Figura 2D), preservado nas porgoes
apicais do VE. A RMC evidenciou alteragdes semelhantes
aos casos anteriores.

ATabela 1 mostra os achados ecocardiograficos. Os pacientes
relatados nao foram submetidos a biépsia endomiocardica até
o momento da coleta dos dados.

Discussao

A infiltragao amiloide na forma cardiaca é, geralmente,
decorrente de depésitos de imunoglobulinas de cadeia leve
(AL). A segunda forma de amiloidose com maior prevaléncia
de acometimento cardiaco é a associada a mutagoes na
transtirretina (ATTR).> A diferenciacdo entre os dois tipos
pode ser sugerida por alguns achados, como espessura da
parede maior que 18mm e o acometimento septal, ambos
mais comuns na forma ATTR.*
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Figura 1 - Corte longitudinal paraesternal ao ecocardiograma bidimensional evidenciando importante aumento da espessura miocérdica no paciente do caso 1.
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Figura 2 - Registro em bulls’s-eye do strain longitudinal bidimensional nos casos 1 a 4 (figura A a D, respectivamente). Observem que, em todos o0s casos, o strain
longitudinal esta mais preservado na regiéo apical, diferente dos segmentos médios e basais do ventriculo esquerdo.
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Figura 3 - Calculo pelo método do proximal isovelocity surface area (PISA) demonstrando a quantificagéo do grau de insuficiéncia mitral no paciente do caso 2.

Figura 4 - Ressonéncia magnética cardiaca evidenciando realce mesocardico em ventriculo esquerdo e em atrios direito e esquerdo, caracteristicos de infiltragdo amiloide.
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Tabela 1 - Achados ecograficos dos casos relatados.

Paciente AE indice VAE DDFVE S PP FE indice de massa VE SGL Ele’
(mm) (ml/m?) (mm) (mm) (mm) (%) (g/m?) (%)
1 45 54 36 18 22 64 150 -8,8% 26
2 46 78 41 15 13 48 140 14,4 18,5
3 33 48 43 19 18 63 123 -6,5 20
4 84 47 45 15 14 27 135 12,4 237

AE: étrio esquerdo; VAE: volume atrial esquerdo ; DDFVE: didmetro diastdlico final do ventriculo esquerdo; S:; PP: parede posterior ; FE: fragdo de eje¢do; SGL: strain

longitudinal global.

As manifestagoes clinicas da amiloidose iniciam-se de
forma inespecifica; entretanto, com a progressao da doenga
e o grau de infiltracdo dos dep6sitos amiloides, o quadro se
torna mais caracteristico." A IC foi a principal manifestagao
clinica em todos os pacientes relatados, nos quais os sinais de
aumento das pressdes de enchimento do VE foram detectados
ao ECO pelos valores elevados da relagao E/e’ em todos os
pacientes. A infiltragdo miocardica na amiloidose cardfaca
pode cursar com IC com FE preservada ou com FE reduzida
nas fases mais tardias.

O diagnoéstico da amiloidose cardiaca é feito, geralmente,
de forma tardia, principalmente em decorréncia dos sinais e
sintomas inespecificos. Novas técnicas diagnésticas vém se
mostrando Uteis na detecgao precoce.® Dentre elas, encontra-
se 0 ECO com analise do strain 2D, que se baseia na média
dos valores resultantes da avaliagdo do encurtamento da
fibra miocdrdica no sentido longitudinal durante a sistole em
diferentes regides do ventriculo,® fornecendo informagdes que
auxiliam no diagndstico e no progndstico.?

A miocardiopatia hipertréfica é um diagndstico diferencial
importante a ser considerado nos pacientes com suspeita
de amiloidose cardiaca, por possuir estruturas morfolégicas
semelhantes. Clinicamente, a amiloidose cursa como doenca
sistémica e pode apresentar derrame pleural, o que se
costuma observar na miocardiopatia hipertréfica em fases mais
avangadas da doencga.” O strain 2D auxilia na distingao entre
amiloidose e patologias que cursam com hipertrofia ventricular
esquerda;® entretanto, a especificidade é de 82%.% Nos casos
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de amiloidose cardiaca, o padrdo mais observado engloba
preservagao dos segmentos apicais (apical sparing), associado
a redugdo significante da deformidade em segmentos basais e
médios do ventriculo, o que foi evidenciado em todos os casos
relatados. Na miocardiopatia hipertréfica, por outro lado,
é observada reducao significante da deformidade nas regides
hipertrdficas, ndo sendo evidenciado padrao de preservagao
de segmentos.® Pacientes com miocardiopatia hipertréfica
demonstram tipicamente um padrao de queda do strain
longitudinal do apice para a base do ventriculo esquerdo,
embora essa tendéncia possa se inverter nos padroes de
hipertrofia apical, podendo gerar confusdao com o apical
sparing mais observado na amiloidose.®

A RMC é uma alternativa para o diagndstico da amiloidose
cardiaca, com boa sensibilidade (87%) e especificidade (96%)
para a forma associada a ATTR. A RMC identifica o espessamento
miocardico, podendo ocorrer ainda espessamento do septo
interatrial,> como observado no paciente do caso 2. O padrao
de realce tardio subendocérdico no ventriculo esquerdo foi
observado em todos os casos relatados. Esses achados sao
condizentes com os resultados encontrados no strain 2D,
o que reforga seu valor na detecgao precoce da condicao e na
diferenciagao com patologias que cursam com quadro clinico
e aspecto de hipertrofia miocardica semelhantes.
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