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Uma causa rara de hipertensao
arterial secundaria

Marta Pessoa,* Carla Sérgio™*

RESUMO

Introducéo: A Polineuropatia Amiléide Familiar (PAF) tipo 1, mais conhecida por «Doenca dos Pezinhos, é a forma heredita-
ria mais comum de amiloidose, causada pela acumulacdo de uma proteina mutante (transtirretina). Trata-se duma doenca rara
e de dificil diagnéstico, principalmente quando ndo ha antecedentes familiares.

Descricao do caso: Mulher de 60 anos de idade, com antecedentes pessoais de hipotiroidismo, dislipidémia, hiperuricémia, per-
turbacdo mista ansioso-depressiva, doenca venosa dos membros inferiores e Hipertensao arterial (HTA). Em Junho de 2009 foi
observada pela primeira vez pela actual médica de familia, trazendo resultados de exames laboratoriais que revelavam protei-
ndria, em sumdria de urina. ApSs pedido de microalbumindria e cintigrama renal que revelaram insuficiéncia renal crénica (IRC),
foi referenciada para a consulta de Nefrologia do Centro Hospitalar de Coimbra (CHC), onde iniciou estudo etiolégico. Em Agos-
to de 2010 foi internada no Servico de Nefrologia do CHC com o diagndstico de insuficiéncia renal rapidamente progressiva
com proteindria nefrética. Realizou biépsia renal cujo resultado revelou amiloidose familiar tipo portugués (ATTR). Foi orienta-
da para a consulta de Paramiloidose do Hospital Geral de Santo Antdnio que actualmente frequenta.

Comentario: A discussdo deste caso clinico pretende alertar para a importancia da realizacdo de uma investigacdo adequada
de um doente com hipertensdo arterial. Esta pode revelar factores etiolégicos que, mesmo sendo raros e tendo um contexto

epidemioldgico atipico, devem sempre ser incluidos no processo de raciocinio clinico e diagnédstico diferencial.

Palavras-chave: Polineuropatia Amiléide Familiar; Hipertensdo arterial; Nefropatia.

INTRODUCAO
HTA é de causa idiopdtica em mais de 90%
dos casos, mas deve-se pensar em causas se-
cundérias perante um utente cumpridor da
medicacdo e das medidas higieno-dietéticas
com valores de tensdo arterial (TA) de dificil controlo
ou com lesdo de 6rgdo alvo progressiva apesar do con-
trolo da TA.

Apresenta-se o caso duma mulher com HTA e pro-
teindria nefrética rapidamente progressiva, o que fez
suspeitar duma causa renal confirmada por biépsia que
revelou PAE

A paramiloidose, amiloidose familiar tipo 1 (portu-
gués) ou PAF foi descrita pela primeira vez em Portu-
gal, em 1952, por Corino de Andrade.!? Sabe-se que, em
2003, existiam mais de 1500 pacientes portadores des-
ta doenca em Portugal.?

A PAF tipo 1 é considerada uma doenca de trans-
missdo autossémica dominante, endémica em Portu-

*Interna Complementar Medicina Geral e Familiar, USF Buarcos.
**Assistente de Medicina Geral e Familiar, USF Buarcos.
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gal e de elevada penetrancia (mais de 90% dos indivi-
duos portadores da mutacdo TTR V30M desenvolvem
sintomatologia na idade adulta).** O pico de incidén-
cia da doenca estd compreendido entre a terceira e a
quarta décadas de vida.""' E uma doenca progressiva,
altamente incapacitante e fatal na maioria dos casos,
ocorrendo a morte ao fim de uma média de 11 anos de
doenca.*®

Na maioria das situacdes, os doentes apresentam
sintomatologia inespecifica (cansaco fécil e perda de
peso), sendo o diagnoéstico tardio, quando nédo ha his-
toria familiar prévia. Como a prépria designacdo indi-
ca, a PAF envolve, mais frequentemente, os nervos pe-
riféricos, manifestando-se por neuropatia sensorio-
motora e autonémica.*”* No entanto, adopta, na maio-
ria dos casos, proporcoes de doenca sistémica.

Actualmente néo existe tratamento médico especi-
fico disponivel, capaz de inverter o processo de forma-
¢do de substancia amiléide TTR.! Em termos cirtrgi-
cos, o transplante hepético é considerado o tinico tra-
tamento eficaz na PAE!*5%1° [dealmente, o transplante



hepatico devera ser realizado num estadio precoce da
doenca, ou seja, antes da instalacdo de qualquer dis-
funcao neurolégica e, preferencialmente, no primeiro
ano ap6s o inicio de sintomatologia. ->4712

A deteccdo precoce da doenca permite o tratamen-
to atrasando a sua evolucao natural, melhorando a sin-
tomatologia, qualidade de vida e sobrevida.

DESCRICAO DO CASO
Identificacdo e caracterizacao familiar

M.T.PR.M,, sexo feminino, de 60 anos de idade, raca
caucasiana, divorciada, escriturdaria, natural de Leiria e
residente na Figueira da Foz, com o quarto ano de es-
colaridade.

Vive sozinha, mas tem apoio do filho com quem tem
uma relagao excelente (Figura 1 e 2). Trata-se duma fa-
milia unitaria, de classe média.

O genograma apresenta-nos os problemas familia-
res mais relevantes, dos quais se destaca a mae que fa-
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leceu em sequéncia de IRC de provavel etiologia hiper-
tensiva, assim como a histéria oncolégica (neoplasia
colo-rectal) presente nas trés tias maternas (Figura 1).

Problemas de satide activos e medicacdo crénica

* Hipotiroidismo (desde 1998),

¢ Dislipidémia (desde 2003),

* Perturbacdo mista ansioso-depressiva (desde 1999),

* Doenca venosa dos membros inferiores (desde
2009),

e Hipertensao arterial (desde 2011).

Faz a seguinte medicacdo crénica: levotiroxina
0,25 mg 1id, losartan 50 mg 2id, amlodipina 5 mg 1id,
furosemida 40 mg 3id, sinvastatina 20 mg lid e alpra-
zolam 0,25 mg 2id.

Habitos
Alimentacdo variada e equilibrada, negando hébi-
tos alcodlicos, tabdgicos ou consumo de drogas. Ndo faz
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Figura 1. Genograma e psicofigura de Mitchell.
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Data: 01.02.2011

Legenda:

T - Individuo em estudo
C - Filho

D — Neto

N —Irma

Vi — Sobrinho

Va — Sobrinho

B — Sobrinha

M - Prima materna

A — Prima materna

Foram solicitadas novas andlises de sangue
e urina com microalbumintria das 24 horas,
electrocardiograma (ECG) e ecocardiograma.
Foram aconselhadas medidas higieno-dieté-
ticas com manutencdo da medicagdo ja pres-
crita anteriormente pela sua tltima médica
de familia (furosemida 40 mg; losartan com
hidroclorotiazida 50 mg/12,5 mg e rosuvasta-
tina 10 mg), assim como vigilancia dos valo-
res de tensao arterial em ambulatério.

| —Amiga
R — Amiga
L — Amiga

Vt — Marido amiga

Consulta 27.07.2009
A utente vem novamente a consulta pro-
gramada com a sua MF trazendo resultados de

Figura 2. Circulo de Thrower.

actividade fisica regular. Tem o plano vacinal actuali-
zado e nega ter qualquer tipo de alergias. Episddios es-
porédicos de insénia inicial controlados com medica-
¢do ansiolitica.

Antecedentes Ginecolégicos e Obstétricos

Menarca aos 12 anos de idade com ciclos menstruais
regulares (cataménios de cinco dias e interlinios de 28
dias). Histerectomia total com anexectomia subtotal
(com remocao do ovario direito) aos 35 anos de idade,
por miomatose uterina. Gesta I Para, gravidez sem in-
tercorréncias com parto eutdcico, em 1971.

Historia da doenca actual
Consulta 23.06.2009

A utente comparece a consulta programada, a pri-
meira com a sua actual médica de familia (MF), tra-
zendo resultados de exames laboratoriais e imagiol6-
gicos solicitados pela MF anterior. Ao exame objectivo
apresenta IMC de 23,4 kg/m?, valor de tensdo arterial
de 160/80 mmHg, edemas dos membros inferiores,
sopro sistélico a auscultacdo cardiaca, auscultacao
pulmonar sem alteracdes. As andlises sanguineas
demonstram um valor de ureia elevado, com um valor
de creatinina normal, apresentando uma sumadria de
urina tipo II com proteintria (Quadro I). A ecografia
renal evidenciava «quisto simples no pdlo inferior do
rim esquerdo com cerca de 4 cm, sem outras altera-
coes».
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exames complementares solicitados. Os valo-
res de tensao arterial em ambulatério manti-
veram-se sempre acima de 140/90 mmHg. Ao
exame objectivo apresenta tensdo arterial de 160/90
mmHg, com diminui¢do dos edemas dos membros in-
feriores. As anélises demonstram uma elevagado do va-
lor da ureia e microalbumintria de 823 mg/24h (pro-
teinuria nefrética). As provas de funcio tiroideia reve-
laram um hipotiroidismo (Quadro I). O ionograma, ni-
veis de célcio e fésforo, proteinograma electroforético
e ECG ndo apresentavam alteracoes.

O ecocardiograma demonstrou «insuficiéncia mitral
e trictispide muito ligeira». E feito ajuste da medicacao
hormonal tiroideia, solicitado ecografia da tirdide e cin-
tigrama renal, tendo sido pedida consulta de Nefrolo-
gia do CHC. Foi feito refor¢co das medidas higieno-die-
téticas.

Consulta 07.09.2009

A utente apresenta-se em consulta programada com
resultados dos exames imagiolégicos pedidos na
consulta anterior. Ao exame objectivo, o valor de
tensdo arterial avaliada é de 130/75 mmHg e sem
edemas dos membros inferiores. O cintigrama renal
revela «rins de dimensdes diminuidas com alguma es-
tase intraparenquimatosa; bilateralmente com dimi-
nuicdo da eliminacdo do farmaco». A ecografia da ti-
réide demonstra «n6dulo hipoecogénico de cerca de 4
mm com 4area calcificada». Nesta consulta é feito o
diagnoéstico de IRC sendo solicitadas novas andlises
sanguineas enquanto a utente aguardava a consulta
de Nefrologia.
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Consulta 04.01.2010
Nesta consulta programada, a utente
vem informar a sua MF que ja foi a con- 23609 |27.7.09| 0401.10 | 13.09.10 | 29.09.10
sglta de Nefro.log’la' doCHCe quc.e ird m}- Hb (g/dL) o
ciar estudo etiolégico da IRC. Foi manti-
da a medicagdo que jd fazia, com au- | 1 (%)
¢ao que j )

mento da dose da furosemida, altera¢do Ureia (g/dL) 62 72 132 83 136,5
do losartan com hidroclorotiazida 50 | Creat. (g/L) 0,98 1.23 1,68 4,25 4,1
mg/12,5 mg para losartan 50 mg 2id e | SU Il Proteindria Proteindria
amlodipina 5 mg 1id e da rosuvastatina 500 mg/dL 100 mg/dL
10 mg para sinvastatina 20 mg id. Foi | Microalb. 24h
prescrito acido f6lico, vitaminas do com- (mg/24h) 823 4160
plexo B e calcitriol. Novamente a utente Col. Total (g/L) 330
traz consigo resultados das analises so- | | HpL (g/dL) 46
llClt.adaS que. d.emonstram um valor de Col. LDL (g/1) 252.2
ureia e creatinina elevados, bem como

L . . Triglic. (g/L) 159
uma sumadria de urina tipo II com pro-
teintiria de 100 mg/dL (Quadro I). T4 livre (ng/L) e

Ao exame objectivo, apresenta uma | TSH (ng/L) 5,28

tensdo arterial de 135/80 mmHg. A pe- Sédio (mEq/L) 134
dido da consulta hospitalar de Nefrolo- Potassio (mEq/L) 3,7
gia, sdo solicitadas ecografias abdomi- | 5.0 (mEq/L) 104
nal, renal e vesical. Calcio (g/dL)
Consulta 13.09.2010 Fésforo (g/dL)

A utente comparece, novamente, em
consulta programada informando a sua
MF que recorreu, no més anterior, ao
Servico de Urgéncia (SU) do Hospital Distrital da Fi-
gueira da Foz por queixas de disuria e polaquitiria, ten-
do-lhe sido diagnosticado uma infeccao do tracto uri-
ndrio por Escherichia coli, com agravamento da funcao
renal. A utente é portadora de anélises efectuadas nes-
te epis6dio de urgéncia. Nesta mesma altura, a utente
inicia queixas de natiseas frequentes. Ao exame objec-
tivo, evidenciam-se edemas ligeiros dos membros in-
feriores e um valor de tensao arterial de 150/85 mmHg.
As andlises do SU demonstram um agravamento dos
valores de func¢ao renal sem, no entanto, existirem de-
sequilibrios hidro-electroliticos (Quadro I).

S4o solicitadas novas andlises sanguineas para esta
levar a consulta de Nefrologia do CHC.

Legenda do Quadro II: Hb — Hemoglobina; Ht — Hematdcrito; SU Il — Suméria de urina
tipo II; Microalb. — Microalbumindria; Col — Colesterol; Triglic - Triglicerideos.

Nefrologia do CHC, onde esteve internada cerca de 10
dias. A utente recorreu ao Servico de Urgéncia daque-
le hospital por agravamento do quadro de natiseas. Foi-
lhe diagnosticada insuficiéncia renal rapidamente pro-
gressiva, tendo realizado bi6psia renal, da qual aguar-
daresultado histolégico. Foram adicionados a medica-
¢do crénica carbonato de cdlcio e eritropoetina.

Os valores analiticos referidos na carta de alta evi-
denciavam anemia normocrémica normocitica com
agravamento dos valores de fung¢do renal, urina das 24
horas com 4160 mg de proteindtria e clearance de crea-
tinina de 25,5 ml/min (Quadro I). Realizou estudo da
funcdo hepdtica e tiroideia, serologias viricas e estudo
auto-imune, que se revelaram dentro da normalidade.

Ao exame objectivo, foi avaliado um valor de tensdo
arterial de 145/80 mmHg.

Foi classificada a insuficiéncia renal crénica em es-
tadio quatro, sendo solicitadas novas anélises sangui-

Consulta 29.09.2010
Cerca de 15 dias depois, a utente vem novamente a
uma consulta, trazendo uma carta de alta do Servigco de
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neas para a préxima consulta de especialidade.

A utente estava muito ansiosa e apreensiva com o
possivel resultado da biépsia, pelo que foram esclare-
cidas todas as davidas apresentadas, dando espaco ao
diadlogo, tendo-se mostrado disponibilidade para a
utente regressar ou contactar pelo telefone sempre que
necessario.

Consulta 11.10.2010

Em consulta nao presencial, sdo registados os valo-
res das andlises solicitadas que revelavam um agrava-
mento daanemia normocrémica normocitica e da fun-
¢do renal, mantendo-se os valores de cdlcio e fésforo
dentro da normalidade (Quadro I). A utente foi infor-
mada destes resultados telefonicamente, tendo sido so-
licitadas novas anélises sanguineas.

Consulta 04.01.2011

A utente comparece a consulta programada com a
sua ME trazendo consigo o resultado da biépsia renal
efectuada durante o internamento em Setembro de
2010. A biépsia renal revela presenca de

COMENTARIO

No caso da utente cujo caso clinico é aqui descrito,
a constatacao de valores de tensao arterial descontro-
lados, associados aresultados de funcao renal alterados
e com agravamento progressivo, fizeram colocar a hi-
potese de se estar perante um caso de hipertensao se-
cunddria e o estudo etiol6gico da hipertensao arterial
foi, desde inicio, dirigido para uma provavel causa re-
nal. O valor de microalbumintria de 823 mg/dL (pro-
teinuria nefrética) fez desde logo levantar a suspeita
(QuadroI) e o cintigrama renal confirmou estar-se em
presenca de uma IRC. E feita a referenciacdo da utente
para os Cuidados de Satide Secunddrios para diagnoés-
tico etiolégico.

O agravamento da func¢ao renal, despoletado pela
infeccao do tracto urindrio e o inicio do quadro de nat-
seas, desencadearam o internamento no Servico de Ne-
frologia do CHC. O estudo da funcdo hepética e tiroi-
deia, serologias viricas e estudo autoimune excluiu pro-
vaveis causas de IRC. A biépsia renal foi necessaria para
identificar a provavel causa da IRC e o estudo histol6-

substancia amiléide familiar tipo portu-
gués — TTR positiva. E assim feito o diag-
néstico de PAE

E feita referenciacdo da utente para a

QUADRO II. Sintomatologia mais frequente em doentes com PAF.

Orgao/Sistema
envolvido

Resumo de sintomatologia
e vigilancia periédica

consulta de PAF realizada no Hospital de
Santo Anténio, que actualmente frequenta
e onde ja lhe foi proposto transplante du-
plo de figado e rim, para o qual se encontra
em lista de espera. O filho da utente foi
igualmente chamado a esta consulta espe-
cifica onde ja iniciou investigacdo comple-

Nervos periféricos

Neuropatia sensorio-motora de inicio nos
membros inferiores ou superiores (parésia dos
membros inferiores com dor ou sensibilidade
algica alterada)

Hiperalgesia

Sensibilidade térmica alterada

Fraqueza muscular e parestesias das maos

mentar.
Nesta consulta, a utente apresenta-se
muito ansiosa, apreensiva com o diagnos-

Sistema cardiovascular

Insuficiéncia cardiaca congestiva
Arritmia
Hipotenséo postural

tico e preocupada com o futuro, nomeada-
mente com a hipétese do filho poder ter a
mesma doencga. Foi explicado a utente as

Sistema génito-urinario

Insuficiéncia renal crénica
Retencdo ou incontinéncia urinarias
Disfuncao eréctil

principais caracteristicas da doenca, sua
monitorizagao, possiveis tratamentos e
prognostico. Esta, por ja ter recolhido mui-

Tracto gastrointestinal

Diarreia e/ou obstipagéo
Nauseas e vomitos
Sindrome de ma absorcao

tainformacao através da internete por con- Olho
tacto com utentes com PAE tem uma pers-
pectiva pouco animadora do futuro que se
avizinha.

Opacidades vitreas
Glaucoma
Queratoconjuntivite sicca
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gico detectou a presenca de substancia amiléide do
tipo portugués - TTR positiva, fazendo o diagnoéstico de
PAF TTR positiva.

Existem condi¢oes que na literatura cientifica con-
sultada sdo apresentadas como pontos-chave da PAF e
que, neste caso clinico, se mostram desfavoraveis a este
diagnostico. Sdo exemplo disso aidade do inicio de sin-
tomatologia, a duvida sobre a existéncia de antece-
dentes familiares, a auséncia de queixas demonstrati-
vas de polineuropatia sensério-motora como sintoma-
tologia inicial, assim como de sintomatologia tipica de
disfuncado autonémica (alteracao dos hdbitos intesti-
nais e do esvaziamento géstrico, hipotensao postural ou
queixas genito-urindrias).’?

Relativamente a idade de inicio da sintomatologia,
a PAF é uma patologia que se manifesta, com maior fre-
quéncia, entre a terceira e a quarta décadas de vida. No
entanto, existem alguns casos de inicio tardio da doen-
¢a descritos na literatura cientifica.'

Um dos pontos a favor do diagnéstico de PAF num
individuo é a histéria familiar. No entanto, em 13% dos
casos podem nio existir antecedentes familiares.'* Nes-
te caso clinico a utente apenas soube informar que a sua
mae também era hipertensa e que faleceu ja a realizar
hemodidlise, situacdo que leva a suspeitar que, prova-
velmente, esta também sofreria de PAE O tinico fami-
liar que actualmente demonstrou interesse em realizar
investigacdao complementar foi o filho da utente, que ja
foi consultado no Hospital de Santo Anténio. O estudo
que realizou foi negativo, ndo sendo, portanto, porta-
dor desta mutacdo génica e da doenc¢a da mae.

Outro dos pontos favordveis ao diagnoéstico de PAF
é a polineuropatia sensorio-motora que nao foi moti-
vo de queixa por parte da utente (nomeadamente pa-
restesias dos membros inferiores). No entanto, segun-
do informacdes da equipa de enfermagem, a utente re-
correu recentemente aos cuidados desta para trata-
mento de escoriacoes e laceracdes indolores nos pés, o
que permite concluir que ja poderd haver algum grau
de neuropatia amiléide.

A PAF é uma doenca que geralmente adquire pro-
porcdes de doenca sistémica, condicionando, com bas-
tante frequéncia, a qualidade de vida dos doentes. A
equipa de saide (médica e enfermeira de familia) tem
tido a preocupacdo de, além de proporcionar os devi-
dos cuidados de satide, dar o apoio psicolégico que esta
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utente necessita. Apesar de se tratar de uma familia

unitdria, a utente sempre referiu ter grande apoio psi-

colégico, funcional e econémico por parte de familia-
res proximos e amigos. Essa situacao foi avaliada e con-
firmada através de alguns métodos de avaliacdo fami-

liar (Figura 1 e 2).

O papel do MF perante patologias menos frequen-
tes, como € o caso da PAF ndo é de menor importancia.
Apesar da maioria destes doentes, sendo a totalidade
deles, ter seguimento em consultas periédicas nos Cui-
dados de Satde Secundarios e Tercidrios, é ao MF que
cabe acompanhd-los em ambulatério, durante toda a
vida. A articulacao entre Cuidados de Satide Primadrios
e Secunddrios/Tercidrios é de extrema importancia,
principalmente nos doentes crénicos, portadores de
doenca sistémica e incapacitante. E fundamental amo-
nitorizacdo continua e a prevencdo de lesdes secunda-
rias de 6rgaos alvo, devendo o MF receber informagao
de retorno por parte dos cuidados hospitalares, de for-
ma a também poder participar, de forma activa, nesta
vigilancia periédica. Igualmente, é também no MF que
estes doentes encontram o apoio psicolégico e confor-
to emocional de que tanto necessitam, de modo a se
sentirem motivados para enfrentarem, diariamente, as
limitacoes e as complicagdes impostas pela doenca.
Em termos de vigilancia periddica, o MF deve ter em
atencdo quais os principais sistemas/érgdos alvo que a
PAF podera atingir e redobrar a sua vigilancia sobre es-
tes (Quadro II):

» Sistema cardiovascular: a vigilancia deve ser realiza-
da com ecocardiograma.' Igualmente, poderd ser
oportuna a realizacdo periddica de ECG de 12 deri-
vacoes e/ou cintigrama de perfusdao de miocérdio."

¢ Sistema neuroldgico: a monitorizacdo deve incluir
um exame neurolégico sumadrio, com especial aten-
¢do ao exame do pé, testando os varios tipos de sen-
sibilidade (4lgica, vibratéria e proprioceptiva).!>!1*16

O MF deve igualmente questionar o doente sobre

sintomatologia reveladora de disfuncdo auton6émi-

ca (alteracdo dos hébitos intestinais e do esvazia-
mento géstrico, hipotensao postural, retencdo ouin-

continéncia urindrias e disfuncao eréctil).> 2
¢ Olhos: a prevencao priméria do aparecimento de

opacidades vitreas por deposicado de substancia ami-

l6ide deve ser efectuada através de consulta de Of-
talmologia periédica.
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» Sistemarenal: a vigilancia da funcado renal deverd in-
cluir monitorizacao periédica dos valores de creati-
nina e ureia.*'* A deteccao de microalbumindria re-
presenta um estadio precoce de nefropatia amil6ide
e geralmente precede a instalagdo de neuropatia.t”"”
A instalagdo de insuficiéncia renal crénica origina
anemia por deficiéncia de eritropoetina, situacao
muito frequente nos estddios tardios da doenca (pre-
sente em 25% dos pacientes com PAF tipo 1 apds
uma média de 9 anos de doenca) e cuja correccao de-
vera ser feita através da administracao da variante re-
combinante humana desta hormona. >*17-20
O transplante hepético ortotépico (THO) € a Ginica

opcao terapéutica actual com resultados favoraveis

para os doentes com PAE E realizado amplamente
como terapia génica cirturgica (95% da proteina TTR
mutante é produzida no figado).?

Em termos de sintomatologia, o THO demonstra es-
tabilizacdo e alguma regressdo da neuropatia autoné-
mica, melhoria da neuropatia periférica e deterioracao
mais lenta da func¢do renal, relativamente aos doentes
que nao realizaram THO.®#

Caso a fung@o renal esteja gravemente deteriorada,
como € o caso da utente descrita neste caso clinico, que
apresenta uma clearancede creatinina de 25,5 mL/min,
deverd ser ponderado o transplante duplo de figado e
rim.??22¢ Recentemente foi comunicado a MF que a
utente iria iniciar hemodiélise, situagdo que ird manter
enquanto aguarda arealizagdo do transplante duplo de
figado e rim para o qual j4 foi proposta.

Por tudo o que foi exposto, pretende-se, com a des-
cricdo deste caso clinico, alertar para a necessidade de
ser sempre realizada investigacdo de causas secunda-
rias de hipertensao arterial em doentes com este diag-
noéstico de novo, ou naqueles em que esta entidade ja
é anteriormente conhecida mas que apresentem alte-
racdes analiticas e/ou imagiol6gicas desajustadas a pa-
tologia. A etiologia primdria ou idiopdatica da hiperten-
sdo arterial é a mais frequente mas as causas secunda-
rias ndo poderao ser descuradas, podendo estas, ao se-
rem eliminadas, levar ao controlo dos valores
tensionais. A suspeita diagnéstica e a investigacdo di-
rigida a esta sdo duas situagées em que o MF tem um
papel fundamental e privilegiado, tal é a proximidade
que tem em relacdo a comunidade e a continuidade de
cuidados que lhe presta.
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ABSTRACT

A RARE CAUSE OF SECONDARY ARTERIAL HYPERTENSION

Introduction: Familial amyloid polyneuropathy (FAP) type 1, better known in Portugal as “Doenga dos Pezinhos”, is a heredita-
ry form of amyloidosis caused by the accumulation of a mutant protein (transthyretin). It is a rare disease which may be diffi-
cult to diagnose when there is no previous family history of the condition.

Case description: This report describes the case of a 60-year-old Caucasian woman with a history of hypothyroidism, dyslipi-
demia, hyperuricemia, mixed anxiety and depressive disorder, chronic venous disease of the legs and hypertension. In June 2009,
she was seen for the first time by her new family doctor, with laboratory results that showed proteinuria. A 24-hour urine col-
lection for microalbuminuria and a renal scan were obtained. A diagnosis of chronic renal failure was made. The patient was re-
ferred for a nephrology consultation in a central hospital where additional tests were done to determine the cause of her ill-
ness. In August 2010, she was hospitalised in the nephrology unit with rapidly progressive renal failure with nephrotic protei-
nuria. A renal biopsy showed familial amyloidosis, Portuguese type (ATTR). She was then referred to the familial amyloid poly-
neuropathy clinic in another hospital.

Comment: This case report shows the importance of adequate investigation in a patient with arterial hypertension. It also shows
how rare causes may be considered in common clinical syndromes.

Key words: Amyloid Neuropathies; Familial; Hypertension; Kidney Diseases.
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