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Inés Casal, Silvia Monteiro, Vania Lages, Melo Beirdo

(Centro Hospitalar do Porto)

Introducdo: A amiloidose TTR V30M é uma doenca hereditdria autossomica dominante causada por uma deposicéo
extracelular de amil6ide nos tecidos nervosos, érgaos sélidos e no olho. Vérias manifestacBes oculares tém sido
descritas, como alteragbes nos vasos conjuntivais, olho seco, depésitos de amiléide no bordo pupilar e na capsula
anterior do cristalino; pupila festonada; glaucoma; opacidades do vitreo e angiopatia retiniana . Uma das estratégias
terapéuticas recentemente aprovada, foi a utilizacdo de farmacos estabilizadores de tetrAmeros de transtirretina que
atuam retardando o processo de formacao e deposicéo de fibrilas de amiloide; mas o seu impacto nas manifestacdes
oculares ainda é incerto. O objetivo deste estudo foi avaliar o impacto do tratamento com tafamidis de doentes com
amiloidose TTR V30M, observados no nosso centro hospitalar.

Métodos: Estudo prospetivo de 4 doentes com amiloidose TTR V30M, tratados com tafamidis. Foram avaliados os
seguintes dados — idade de diagnostico da patologia, idade de inicio do tratamento com tafamidis; tratamentos
realizados anteriormente; manifestacdes oftalmoldgicas presentes antes do inicio do tratamento; sua evolucdo apds o
inicio do mesmo; necessidade de interven¢des médicas/ cirdrgicas adicionais ap6s o tratamento com tafamidis.

Resultados: Doente do sexo feminino, 48 anos; na primeira observacdo ndo apresentava qualquer manifestacédo
oftalmolégica, tendo iniciado tafamidis imediatamente. 30 meses apds o inicio do tratamento, apresentava iris
denteada no olho direito, uma presséo intra-ocular de 34 mmHg e um disco éptico pdlido. Doente do sexo feminino,
37 anos, com um exame oftalmolégico inicial normal; 4 meses apés o inicio do tratamento, apresentava deposicao de
amiléide na iris do olho direito e iris denteada. Doente do sexo feminino, 62 anos; com o diagnéstico de olho seco
grave na primeira observacgao oftalmoldgica; iniciou o tratamento com tafamidis e ap0s 2 anos apresentava deposi¢éo
de amildide na iris do olho direito, iris denteada e deposi¢cdo de amildide na capsula anterior do cristalino do olho
esquerdo. Doente do sexo masculino, 49 anos; um ano apés o inicio do tratamento com tafamidis apresentava olho
seco grave, iris denteadas com deposicéo de amildide e depédsitos de amiloide no vitreo.

Concluséo: Podemos concluir que as manifestacdes oculares podem progredir apesar do tratamento com tafamidis,
conforme ja anteriormente reportado também apdés o transplante hepatico. Estes doentes, tais como o0s
transplantados hepaticos, necessitam manter um seguimento oftalmoldgico apertado e a longo prazo para a
monitorizacdo das continuas alteracGes oftalmoldgicas, pois alguns doentes apresentam progressdo da oculopatia
independentemente do tratamento.



