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Resumo
A ressonância magnética cardíaca (RMC) tem papel de 

destaque para o diagnóstico e o prognóstico de diversas 
cardiopatias. A incidência de amiloidose cardíaca e de 
estenose aórtica vem aumentando nos últimos anos, 
especialmente pela associação com o envelhecimento 
populacional. A possibilidade de coexistência de ambas tem 
gerado desafios diagnósticos frequentes na prática clínica. 
A ressonância magnética cardíaca (RMC) assume valor 
importante nesse contexto por sua capacidade ímpar de 
avaliação multiparamétrica, incluindo aspectos anatômicos, 
funcionais e histopatológicos. A presente revisão tem o 
objetivo de aprofundar o conhecimento acerca do diagnóstico 
e do prognóstico da amiloidose na presença de estenose 
aórtica, destacando a importância da ressonância magnética 
cardíaca (RMC) neste cenário.

Introdução
A coexistência de amiloidose cardíaca (AC) e estenose 

aórtica (EA) possui relevância crescente na prática clínica, 
devido à alta prevalência, à dificuldade diagnóstica e aos 
desafios na tomada de conduta terapêutica. A AC possui 
as formas primárias por cadeia leve amiloidose por cadeias 
leves (AL) e por transtirretina amiloidose por transtirretina 
(ATTR) como principais apresentações e acomete até 25% dos 
indivíduos octogenários1 (especialmente na sua forma ATTR). 
Por outro lado, a EA possui prevalência de até 4% na faixa 
etária superior a 70 anos,2 tendo a degeneração calcificada 
como principal marco etiológico. Estima-se que entre 5% e 
16% dos pacientes com EA importante possuem AC,3 e esse 
número pode chegar a 30% nos casos de EA do tipo baixo 
fluxo e baixo gradiente.2 

A correlação entre as duas doenças pode ser explicada 
por diversos fatores, sendo a faixa etária de prevalência em 
comum o mais evidente. Um segundo fator advém da análise 

histológica de valvas removidas em cirurgias de troca valvar, 
que evidenciou presença de depósito amiloide em 74% 
das valvas aórticas estenóticas, inferindo possibilidade de a 
EA e a AC possuírem via fisiopatológica semelhante.4 Outro 
possível fator seria intermediado pelo aumento da pós-carga 
oriundo da EA, que potencialmente desencadearia acúmulo 
de proteína amiloide no miocárdio ventricular.4 

O prognóstico dos pacientes com +AC associada à EA 
tende a ser pior do que aqueles com EA isolada, e isso interfere 
diretamente na conduta terapêutica da EA. Isoladamente, a 
AC tem prognóstico variável. A sobrevida média da ATTR 
varia de 24,1 a 69,2 meses, enquanto na AL, de 3,5 a 
26,4 meses5 (Figura 1). Em estudo retrospectivo, pacientes 
com ATTR associada à + EA importante apresentaram 
significativa diferença de mortalidade geral em 1 ano, quando 
comparados a pacientes com EA importante isolada (56% 
versus 20%; p<0,0001).6 Em outro estudo, comparando 
pacientes com ATTR associada à + EA versus EA isolada, 
evidenciou-se mortalidade geral quase duas vezes maior no 
grupo ATTR associada à + EA (seguimento médio de 1,7 
ano), independentemente de realização de troca percutânea 
de valva aórtica (TAVR) ou de manutenção em tratamento 
clínico exclusivo (24,5% versus 13,9%; p<0,05). Há também 
evidência de ausência de diferença de mortalidade em 2 anos 
entre pacientes com ATTR isolada e com ATTR a+ ssociada 
à EA importante (33% versus 37%; HR=1.22, 95% CI: 0.62-
2.42, p=0.566), mesmo havendo pacientes submetidos a 
troca valvar no segundo grupo, sugerindo que a presença 
de ATTR teria maior impacto na mortalidade.6 Por outro 
lado, há evidências de melhora de prognóstico em pacientes 
com ATTR associada à + EA submetidos à troca valvar, em 
comparação àqueles mantidos em tratamento clínico,3,7 
enquanto pequenos estudos mostram superioridade da TAVR 
versus troca valvar cirúrgica (SAVR) em pacientes com ATTR 
associada à + EA.2 Devido à maior prevalência de ATTR frente 
a AL, é importante ressaltar que a maioria dos pacientes com 
AC + associada à EA incluída nos estudos possui a forma ATTR. 

Em virtude da alta prevalência e do impacto da associação 
entre AC e EA, é fundamental a pesquisa de AC em pacientes 
candidatos à troca valvar em decorrência de EA. O fluxo 
diagnóstico envolve três etapas principais: 1) identificação de 
sinais de suspeita; 2) realização de cintilografia/pesquisa de pico 
proteico monoclonal e 3) definição diagnóstica (com ou sem 
biópsia ou genotipagem). Dentre os métodos diagnósticos na 
avaliação de AC, a ressonância magnética cardíaca (RMC) tem 
papel fundamental no diagnóstico dessa patologia na presença 
de EA (Figura 2), dada sua capacidade de detectar alterações 
morfofuncionais pertinentes à AC e/ou à EA. A RMC também é 
capaz de individualizar o prognóstico da AC e da EA, identificando 
os pacientes que mais se beneficiarão de troca valvar. 
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Figura 1 – Sobrevida média dos subtipos de amiloidose por cadeia leve versus amiloidose por transtirretina.

Fonte: adaptado de Cappelli et al.5 AL: amiloidose por cadeia leve; ATTR: amiloidose por transtirretina.
Estadimaneto amiloidose AL: I: cTnI <0,1ug/L e NT-proBNP <332ng/L; II: cTnI ≥0,1ug/L ou NT-proBNP ≥332ng/L; III: cTnI ≥0,1ug/L e NT-proBNP ≥332ng/L Estagiamento 

amiloidose ATTR: I: eGFR ≥45ml/L e NT-proBNP ≤3000ng/L; II: eGFR <45ml/L ou NT-proBNP >3000ng/L; III: eGFR <45ml/L e NT-proBNP >3000ng/L TnI, troponina cardíaca I; 
TnT, troponina cardíaca T; NT-proBNP, N-terminal pró-peptídeo natriurético cerebral; eGFR, taxa de filtração glomerular.

Diagnóstico pela ressonância magnetica 
cardíaca (RMC)

Adaptações cardíacas ao aumento de pós-carga por EA são 
semelhantes às alterações encontradas na AC (por exemplo: 
remodelamento concêntrico do ventrículo esquerdo). Além disso, 
a presença de outras doenças, como insuficiência coronariana e 
hipertensão arterial sistêmica, interfere na acurácia de diversos 
métodos no diagnóstico de AC na presença de EA. Nesse 
contexto, a RMC apresenta bom desempenho (sensibilidade 
de 85% e especificidade de 92%) para o diagnóstico de AC.8 
Em virtude de sua capacidade de análise multiparamétrica, 
torna-se fundamental no diagnóstico da AC em presença de EA 
(Figura 2), bem como para a avaliação da própria EA. 

Parâmetros anátomo-funcionais 
Espessamento e aumento de massa miocárdica do VE, 

dilatação atrial e disfunções diastólica e sistólica do VE são 
comuns para ATTR e EA, sendo mais severas na coexistência 
de ambas.

Pacientes com ATTR + associada à EA, em comparação a 
EA isolada, apresentam maior índice de massa do ventrículo 
esquerdo (VE) (105 g/m

2
±21 versus 73g/m

2
±21), bem como 

menores fração de ejeção (FEVE) e volume de ejeção do VE 
(43%±17 versus 52%±18 e volume de ejeção indexado 
33mL/m2±10 versus 44mL/m2±13)., respectivamente.1 
O espessamento miocárdico na presença de ATTR é 
preferencialmente assimétrico septal, com prevalência de 79% 
dos casos, enquanto que na AL o espessamento é concêntrico. 

Características comuns na AC e incomuns na EA são 
derrame pericárdico, espessamento de septo interatrial, 
dilatação biatrial (Figura 3), espessamento de valvas 
atrioventriculares e espessamento do ventrículo direito 
(VD; com ou sem disfunção sistólica isolada dessa câmara). 
O espessamento da parede atrial pode ser encontrado em 
até 70% dos casos de pacientes com ATTR + associada à EA.6

Parâmetros histológicos
A análise histológica miocárdica não invasiva pela RMC 

baseia-se nas propriedades de relaxamento dos prótons 
peculiares de cada tecido, conseguindo-se identificar a fibrose, 
seja ela localizada ou difusa. Utilizando-se diferentes técnicas 
(realce tardio, mapa T1 miocárdico nativo, cálculo de volume 
de espaço extracelular miocárdico, análise da relação de tempo 
de inversão – TI – miocárdio-sangue e pesquisa de edema 
miocárdico), é possível se realizar a caracterização tecidual do 
coração, com medidas quantitativas que permitem avaliar a 
extensão de acometimento por depósito de substância amiloide.

Mapa T1 miocárdico nativo
O mapeamento do tempo T1 miocárdico nativo analisa a 

característica magnética de relaxamento dos prótons teciduais 
e é realizado sem a injeção de gadolínio. Sua vantagem está 
na identificação precoce de fibrose miocárdica, especialmente 
daquela com distribuição difusa, que pode não ser identificada 
por realce tardio, tornando a avaliação diagnóstica mais sensível. 
Valores normais do T1 miocárdico podem variar de acordo com 
a máquina utilizada, mas se encontram habitualmente entre 
950 e 1.050ms. Pacientes com AC isolada, + AC associada à EA 
ou EA isolada podem se apresentar com T1 prolongado, sendo 
significativamente maior nos portadores de AC. Pacientes com 
ATTR + associada à EA possuem valores de T1 nativo maiores 
do que aqueles com EA isolada (T1 nativo 1.125 ms ± 49 versus 
1.035 ms ± 60; p=0,002).6 

Pesquisa de edema miocárdico
O edema miocárdico pode estar presente na AC, mas 

é incomum na EA isolada. Seu diagnóstico é feito pelo 
mapeamento do tempo T2 ou sequências específicas 
ponderadas em T2, sem a necessidade de injeção de 
gadolínio. A presença de edema miocárdico em vigência 
de EA deve suscitar pesquisa de outras doenças cardíacas 
concomitantes. 
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Figura 3 – Imagem de cinerressonância de paciente portador de amiloidose por transtirretina. Observam-se: dilatação biatrial, aumento da espessura miocárdica e 
derrame pericárdico discreto. 

Figura 2 – Algoritmo proposto para diagnóstico de amiloidose cardíaca na presença de átrio esquerdo. Critérios diagnósticos por tomografia por emissão de pósitrons: 
TBR >1,5 ou índice de retenção >0,030 min-1.

Fonte: arquivo do autor Dr. Pedro Macedo. AD: átrio direito; AE: átrio esquerdo; VD: ventrículo direito; VE: ventrículo esquerdo.

Legenda: STC – síndrome do túnel do carpo; MPD – marcapasso definitivo; Tn – troponina; BAV – bloqueio atrioventricular; DSL – disfunção sistólica longitudinal; VEC – 
Volume de espaço extracelular; AC – amiloidose cardíaca; AL – amiloidose de cadeia leve; Tc-99m-DPD: tecnécio-99m com ácido 3,3-difosfono-1,2-propanodicarboxílico; 

PYP: pirofosfato; HMDP: hidroximetilenodifosfonato; ATTR – amiloidose transtirretina; wATTR – amiloidose transtirretina selvagem (senil); hATTR – amiloidose transtirretina 
hereditária. Critérios diagnósticos por RMC: espessamento miocárdico ou VEC>=40% ou RT difuso ou tempo de inversão miocárdico < tempo de inversão do sangue

Critérios diagnóstcos por ecocardiograma: espessamento miocárdico >12mm ou strain longitudinal apical/strain longitudinal mediobasal > 1 ou disfunção diastólica grau >=2.

Realce tardio miocárdico
O realce tardio se baseia na impregnação preferencial 

de gadolínio em tecidos ricos em matriz extracelular, 
contrastando, minutos após sua administração, o miocárdio 
saudável do miocárdio patológico. O padrão de realce muda 

de acordo com sua etiologia. Na ATTR, há uma distribuição 
basal-apical do realce, por vezes poupando segmentos 
apicais (Figura 4). A AL possui uma característica própria com 
acometimento subendocárdico circunferencial. A presença 
de realce tardio em miocárdio atrial (Figura 5) ou em VD é 
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frequente na AC, sendo a prevalência de realce atrial de até 
90% e a de realce em VD entre 37 e 97% dos casos de ATTR 
+ associado à EA.6 Realce tardio também é encontrado em 
até 40% dos casos de EA isolada e se apresenta principalmente 
no VE com padrão mesocárdico focal.

A análise do volume extracelular (VEC) é realizada por 
meio de estimativa baseada no tempo T1 do miocárdio 
nativo, tempo T1 pós-contraste e hematócrito do paciente 
na ocasião do exame (valores normais de VEC se encontram 
abaixo de 25 a 27%).9 Tanto a AC como a EA podem elevar 
o VEC miocárdico, mas elevações maiores são vistas na 
presença de AC, especialmente do tipo ATTR. Pacientes com 
ATTR associada à EA possuem valores de VEC maiores do que 
aqueles com EA isolada (VEC 41,2%±16,7 versus 27,9%±4,1; 
p<0,001)6 Valores de VEC acima de 40% raramente são 

encontrados em outras doenças além da AC. Em estágios 
avançados de AC, o ECV pode ser mais importante para o 
diagnóstico do que o mapeamento T1. 

Prognóstico pela ressonância magnética 
cardíaca

Pacientes com AC + EA carecem de recomendações 
terapêuticas formais quanto à abordagem da EA, o que torna o 
tratamento dessa condição desafiador. A avaliação prognóstica, 
antes da decisão de troca valvar, é muito importante, e a RMC 
pode auxiliar na tomada de decisão, especialmente por meio da 
análise do realce tardio e do VEC. A presença de realce tardio é 
fator de mau prognóstico independente para todas as cardiopatias. 
Na EA (moderada a importante) há risco oito vezes maior de 

Figura 4 – Paciente portador de estenose aórtica e amiloidose por transtirretina. (A) Imagem de tomografia computadorizada demonstrando estenose calcificada  da 
valva aórtica (área valvar 1cm2, escore de cálcio valvar de 1.270); (B) ressonância magnética cardíaca apresentando realce tardio miocárdico difuso, mais evidente em 
segmentos mediobasais, compatível com o diagnóstico de amiloidose cardíaca por transtirretina (seta laranja: realce tardio presente; seta azul: realce tardio ausente).

Figura 5 – Fibrose atrial (setas brancas) em paciente portador de amiloidose por transtirretina.

Fonte: Acervo Dr. Tiago Senra.

Fonte: arquivo do autor Dr. Pedro Macedo. AD: átrio direito; VD: ventrículo direito; VE: ventrículo esquerdo; AE: átrio esquerdo. 
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Figura 6 – Sobrevida média de pacientes com amiloidose cardíaca e estenose aórtica pelo volume de espaço extracelular (A) e pelo tempo T1 (B). 

Fonte: adaptado de Cavalcante et al.1

mortalidade se realce tardio presente, independentemente da 
severidade da estenose. O aumento de risco relativo de eventos 
cardiovasculares maiores pós-troca valvar aórtica na presença 
de realce tardio também é documentado, bem como há 
possibilidade de manutenção da disfunção ventricular esquerda 
pós-troca valvar na presença de realce tardio.10 

Em pacientes com ATTR + EA, o VEC possui ótimo valor 
prognóstico e se correlaciona com mortalidade (Figura 6). 
O valor de VEC menor que 25% se mostra protetivo, 
independentemente se instituído tratamento clínico exclusivo 
ou troca valvar, inclusive sem relato de morte cardiovascular 
no período de 1 ano.1

O mapa T1 miocárdico nativo elevado, interpretado de 
maneira isolada, apresentou apenas tendência à correlação 
com prognóstico em pacientes com ATTR associada à EA, 
porém sem significância estatística.1 Estudos posteriores 
com maior número de pacientes podem trazer informações 
adicionais no uso do mapa T1 miocárdico nativo na definição 
prognóstica deste grupo de pacientes.

Conclusão
A amiloidose cardíaca e a estenose aórtica estão cada vez 

mais presentes na prática clínica, sobretudo pelo aumento no 
número de diagnósticos e no envelhecimento da população.

A amiloidose cardíaca deve ser considerada na presença 
de sinais de suspeita ou quando as alterações fenotípicas 
cardíacas estiverem além do esperado para a severidade 
da estenose aórtica. A RMC desempenha papel importante 
no diagnóstico e no prognóstico dos pacientes com AC + 
EA, sendo exame fundamental para a tomada de decisões 
terapêuticas mais assertivas. 
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