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Amiloidose cardíaca

Cardiomiopatia restritiva infiltrativa

Causada pela deposição de 
agregados de fibrilas insolúveis

Originadas de 
proteínas com 

dobramento anômalo

Vermelho Congo
Verde maçã à luz polarizada 

(imagens de arquivo pessoal)

Adaptadas a partir de Dorbala S, et al. JACC cardiovasc imaging 2019; Jun;13(6):1368-1383



Simões MV et. Posicionamento sobre o Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - DEIC/SBC, 

Arq Bras Cardiol 2021; online ahead print DOI: 10.36660/abc.20210718

95% dos casos de 
amiloidose 

cardíaca



Fisiopatogênese e os alvos terapêuticos específicos 
da Amiloidose pela Transtirretina

Ruberg FL et al. JACC 2019; 73:2872-91.

Proteínas instáveis por:
1. Mutação do gene da TTR – forma hereditária

2. Secundária ao envelhecimento – forma selvagem (wild type)



Neuropatia sensitiva

Neuropatia motora

Neuropatia autonômica

• Dor neuropática
• Dormência
• Perda da sensibilidade térmica

• Fraqueza muscular
• Perda de equilíbrio
• Prejuízo na marcha

• Diarreia/constipação alternadas
• Disfunção erétil
• Hipotensão ortostática
• Intolerância a anti-HAS

Manifestações neurológicas na Amiloidose por ATTRv

Simões MV et. Posicionamento sobre o Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - DEIC/SBC, Arq Bras Cardiol 2021; 117(3):561-598



Cardiomiopatia amiloide 
Manifestações cardiovasculares

Sintomas/sinais: 

- Dispneia (“falta de ar”) aos esforços  repouso

- Edema (“inchaço”) nos membros inferiores  abdome, face

- Redução da capacidade funcional (“fadiga/falta de força”)  esforços mínimos ou repouso

• 1. Donnelly J, Hanna M. Cleve Clin J Med 2017;84(12 Suppl 3):12-26; 2. González-López E, et al. Rev Esp Cardiol 2017;70:991-1004.

Tipicamente apresentam clínica 
de Insuficiência Cardíaca 

(ICFEP)

Manifestações da CA também podem incluir:

Arritmias atriais (FA), a primeira manifestação da doença também pode ser AVC2

Bloqueio dos ramos do feixe de Hiss e/ou BAVT1,2, com implante de marcapasso1,2

 Estenose aórtica de baixo fluxo e baixo gradiente em pacientes idosos1

Angina com artérias coronárias normais1

Cardiomiopatia hipertrófica de desenvolvimento tardio (idosos)



ATTR hereditária
Espectro das mutações mais comuns e suas manifestações

Descendência portuguesa

Afrodescendentes

> 130 mutações descritas

Mutações mais 
comuns no Brasil

Simões MV et. Posicionamento sobre o Diagnóstico e Tratamento da Amiloidose Cardíaca - DEIC/SBC, Arq Bras Cardiol 2021; 117(3):561-598



Junho/2008 a Novembro/2018 - 648 pctes consecutivos em Centro Referência na França - ATTRwt = 423 - ATTRv = 225 

Morte ou transplante cardíaco

Log rank – p<0,003

Bézard M, et al. 

Sobrevida mediana:
3-4 anos após Dx



Fisiopatogênese e os alvos terapêuticos 
da Amiloidose pela Transtirretina



Maurer MS et al. 

 n = 441 - Cardiomiopatia amiloide por ATTR

 Idade: 18 a 90 anos

 IC: CF I-III; hospitalização prévia ou congestão requerendo 

diuréticos, NT-ProBNP> 600 pg/ml, TC6m > 100 m

 Excluídos: CF IV, TFG < 25 ml/min, caquexia
 Randomizados = 2:1:2, tafamidis oral, 80 mg; 20 mg ou 

placebo

 Desfechos primários: mortalidade geral, hospitalização CV

 Desfechos secundários: Mudança no TC6m e KCCQ

 Seguimento: 30 months



Maurer MS et al. 

Desfechos: Capacidade funcional e qualidade de vida



Maurer MS et al. 

Desfecho => Mortalidade por todas as causas

Aprovado pela ANVISA para tratamento da cardiomiopatia 
amiloide na dose de 80 mg/dia

Mas até o momento não incorporado no SUS



Morte ou transplante cardíaco

Sobrevida livre de desfechos CV maiores: 
1565 (1010–2400) dias com tafamidis

vs. 
771 (686–895) dias sem tratamento

(log-rank - p <0.001)

Bézard M, et al. 

Junho/2008 a Novembro/2018 - 648 pctes consecutivos em Centro Referência na França - ATTRwt = 423 - ATTRv = 225 



Muito obrigado pela atenção!!

msimoes@fmrp.usp.br


