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Introdugao: A amiloidose por transtirretina (ATTR) € uma  ECO TT com a técnica do strain global longitudinal (SGL) mostrou
doenca sistemica, hereditaria ou senil, causada por depositos  padrao de preservagdo da ponta e diminuicdo na base do coragéo, o
amiloides, predominantemente cardiacos e no tecido nervoso,  gue somado a RM, ao quadro de sincope cardiaca por bradiarritmia,
derivados de monomeros desagregados da proteina  HVE em hipertenso leve, histéria de morte subita na familia e a
transtirretina (TTR). Esses depositos podem levar a doenca do  presenca de NPSM, levantou forte suspeita para o diagndstico de

coracao e do sistema nervoso (periferico e autonomo), com  ATTR hereditaria. Realizado, entdo, o teste genético que comprovou
fenotipos diversos. Tanto o acometimento do sistema nervoso  mutacao do gen da TTR com gendtipo Val50Met.

autonomo, quanto o do coragcao podem levar a sincope de
mecanismo uni ou multifatorial. O caso relatado a seguir foli
inicialmente avaliado em uma Unidade de Sincope, chegando-
se, por fim, ao diagnostico de ATTR hereditaria.

Caso: Homem, 74 anos, hipertenso leve, descendente direto de
portugueses, da entrada no nosSso servigco apos sincope sem
prodromos. A avo materna havia morrido subitamente aos 60
anos e a mae, aos 82. Relatou episddios recorrentes de pre-
sincopes € neuropatia periferica sensitivo motora (NPSM)
bilateral e em bota, em Iinvestigacao nos ultimos 4 meses.
Exame fisico. Sem hipotensao postural ao ortostatismo.
Eletrocardiograma (ECG): ritmo sinusal, bloqueio bifascicular
(ECG). SG: troponina T US: 65ng/L (VR < 14ng/L), CK massa:
21ng/mL (VR < 6,2ng/mL), com curva enzimatica em plato.

FC: 63bpm 25mm/s 10mm/mV 60Hz Musc

RM do coracao em repouso mostrando: A: Setas mostrando no corte 4 camaras, realce tardio
subendocardico no VE; B: Espessamento do septo interatrial; C: Realce tardio transmural inferolateral basal
do VE no corte 3 camaras (via de saida do VE).; D: Strain Global Longitudinal mostrando diminuicao discreta
na base e por¢ao média do coracao em relagao ao apice do VE, o que sugere comprometimento leve do
coragao.

ECG em Ritmo sinusal, FC: 63 bpm, PR: 200 ms, BRD de 3° Grau, HBAE, aumento de AE. Conclusao: Sincope pode ser a queixa Inicial de pacientes
portadores de ATTR, tanto por causa cardiaca (deposito amiloide no

Ecocardiograma (ETT): HVE (septo e parede posterior de 12  sistema de condugéo), quanto por mecanismo disautonémico
mm), espessamento mitroadrtico e funcdo do VE normal. O  (deposito no sistema nervoso autdbnomo).

paciente fol encaminhado a estudo eletrofisiologico que

confirmou HV basal de 80 ms, sendo, portanto, indicado

implante de MP definitivo. Realizou ressonancia magnética

cardiaca (RMC) que mostrou realce tardio (RT) subendocardico

difuso, inclusive nos atrios, area de RT transmural sem

disfuncao segmentar e espessamento do septo interatrial.
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