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INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
multisistémica de etiologia desconocida que general-
mente se presenta en adultos jévenes con una inci-
dencia comunicada en los Estados Unidos de 10,9/
100.000 individuos de raza blanca y que varia alrede-
dor del mundo. Si bien no existen estudios poblacio-
nales en Latinoamérica, algunos autores suponen que
su incidencia en esta region seria menor. (1, 2) Puede
afectar cualquier 6rgano, pero en un 90% de los casos
se limita a los pulmones, los ganglios, la piel y los ojos.
El compromiso cardiaco ronda el 25% de los casos se-
gun las series de autopsia, pero la sarcoidosis cardia-
ca (SC) sintomatica sélo ocurre en el 5% de los pa-
cientes. (1-3) A pesar de ser poco frecuente, el com-
promiso cardiaco determina mal prondstico. La lesion
granulomatosa caracteristica promueve procesos de
reparacion que determinan la produccién de colageno
por fibroblastos con pérdida de la arquitectura y de la
funcién normal de los tejidos involucrados. Las locali-
zaciones cardiacas mas afectadas por orden de frecuen-
cia son la pared libre ventricular izquierda, el septum
interventricular, el sistema cardionector y, por ulti-
mo, el ventriculo derecho y el pericardio. (3, 4)

En esta presentacion se describen tres casos de SC,
con hincapié en la forma de presentacién clinica y la
evolucion en el seguimiento alejado.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida que puede afec-
tar cualquier érgano. Presenta considerables diferencias en su prevalencia segin los distin-
tos paises y razas. Diversas comunicaciones sugieren que el compromiso cardiaco determina
mal prondstico. Existen pocas series clinicas de sarcoidosis cardiaca en Latinoamérica y no
hay consenso claro acerca de los aspectos diagndsticos y terapéuticos de esta patologia. En
esta presentacién se describen tres casos de sarcoidosis cardiaca, sus caracteristicas clini-
cas, electrocardiograficas, métodos de imagenes y, en dos de ellos, la anatomia patolégica del
material obtenido mediante biopsia endomiocardica. Se refiere, asimismo, la evolucién final
de los pacientes durante el seguimiento.
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IECA Inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina

SC  Sarcoidosis cardiaca

CASOS CLiNICOS

Caso 1

Varoén de 30 anos que consulté por disnea y palpitaciones.
En el electrocardiograma se constaté un bloqueo
auriculoventricular (BAV) 2:1 que alternaba con BAV com-
pleto a 35 latidos/minuto. Fue evaluado con ecocardiografia,
que evidencié una miocardiopatia dilatada con funcién
sist6lica ventricular izquierda deteriorada de grado grave y
engrosamiento del septum interventricular. La cinecoro-
nariografia no mostr6 lesiones coronarias. Se realizé una
biopsia endomiocardica (BEM), que revelé la presencia de
un proceso inflamatorio granulomatoso con células
epitelioides y células gigantes de Langhans tipo sarcoidético.
Se descartaron otras causas de afeccién granulomatosa, como
tuberculosis y micosis profundas, entre otras. No presenta-
ba alteraciones en la tomografia axial computarizada de t6-
rax ni anomalias espirométricas. Se colocé un marcapasos
definitivo y se inicié tratamiento con corticoides en dosis
altas. El seguimiento por ecocardiografia a los 3 meses del
diagndstico evidencié dilataciéon ventricular progresiva. Evo-
lucioné con miultiples internaciones por insuficiencia car-
diaca a pesar del tratamiento con betabloqueantes, inhi-
bidores de la enzima convertidora de la angiotensina (IECA)
y espironolactona. El paciente falleci6 a los 10 meses del
diagnéstico de SC por taquicardia ven-tricular sostenida
refractaria a cardioversién eléctrica.

Caso 2

Varéon de 45 anos con diagnéstico previo de sarcoidosis
pulmonar y neurosarcoidosis. Consulté por palpitaciones y
fue evaluado con Holter de 24 horas, que evidenci6 BAV de
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primer grado con bloqueo de rama derecha alternando con
BAV completo y pausas mayores de 2 segundos. El
ecocardiograma inicial era normal. Se le colocé un
marcapasos definitivo. A los 3 meses de seguimiento se re-
piti6 un ecocardiograma, que mostré la presencia de una
miocardiopatia dilatada con deterioro grave de la funcién
sist6lica ven-tricular izquierda e insuficiencia mitral grave
funcional. La cinecoronariografia no evidencié lesiones
coronarias. Se realizé tratamiento con IECA, betablo-
queantes y corticoides en dosis altas con disminucién de los
didmetros ventriculares y mejoria de la funcién sistélica a
los 12 meses del diagnéstico. No tuvo internaciones y se
encuentra en buena clase funcional a los 15 afios del diag-
néstico de SC.

Caso 3

Mujer de 34 anos con antecedentes de pericarditis. Consul-
t6 por sincope en el contexto de taquicardia ventricular sos-
tenida. El electrocardiograma basal presentaba BAV de pri-
mer grado con ondas Q patolégicas y supradesnivel del seg-
mento ST en la cara inferior. La cinecoronariografia no evi-
denci6 la presencia de lesiones coronarias. La ecocardiografia
mostré disfuncién grave biventricular e hipocinesia con pre-
dominio en la cara inferior. Se decidié realizar una BEM,
que objetivo la presencia de granulomas in-tersticiales y
subendocardicos constituidos por células gigantes, con
fibrosis perigranulomatosa, sugestivos de SC (Figura 1).
Recibié tratamiento con IECA, amiodarona y corticoides en
dosis altas. La revaluacién ecocardiografica a los 18 meses
revel6 mejoria de la funcién sistélica biventricular. La pa-
ciente no sufri6 reinternaciones y se encuentra asintomatica
a 16 anos del diagnoéstico.

DISCUSION

La SC puede presentar una amplia variedad de sinto-
mas, de los que los més frecuentes son los trastornos

P e

graves de la conduccion en pacientes jovenes, seguidos
de arritmias ventriculares complejas y de miocardiopatia
dilatada, como ocurri6 en los casos que se presentan.

En cuanto a los aspectos diagnésticos, es de desta-
car que la BEM tiene un rendimiento bajo (aproxima-
damente del 20%) debido a que el compromiso es en
parches y los granulomas o escaras fibréticas no se
ubican principalmente en el ventriculo derecho, don-
de suele realizarse la toma de la muestra para biop-
sia. (5) En la presente serie constatamos lesiones com-
patibles con SC en dos pacientes con cuadro clinico
sugestivo. Por lo dicho y de acuerdo con las guias de
The Japanese Ministry of Health and Welfare dictadas
en 1993, el diagnéstico de SC puede establecerse con
criterios histolégicos y también clinicos (Tabla 1). (6)

Si bien dos tercios de los pacientes con sarcoidosis
presentan reversién de la patologia con consecuen-
cias minimas o ninguna dentro de los primeros tres
anos del diagnéstico, desafortunadamente la afeccion
extrapulmonar y en especial la SC preludian un genio
inflamatorio agresivo que determina mal pronéstico.
Se comunica una sobrevida media de 2 anos en pa-
cientes que no reciben tratamiento esteroideo y de
entre el 40% y el 60% a los 5 anos en los tratados. Los
predictores de mortalidad son la clase funcional baja,
la presencia de miocardiopatia dilatada y arritmia
ventricular sostenida. La afeccion cardiaca es la prin-
cipal causa de muerte luego de la insuficiencia respi-
ratoria, con un porcentaje elevado de casos de muerte
stibita, principalmente por BAV completo o arritmia
ventricular. (1, 2, 7)

Si bien el tratamiento corticoideo no se ha evalua-
do en grandes estudios prospectivos aleatorizados,

Fig. 1. Los paneles A y B mues-
tran el compromiso cardiaco
por multiples formaciones gra-
nulomatosas (flecha). En los
paneles Cy D se observan en
detalle los tipicos granulomas
no caseificantes con células gi-
gantes multinucleadas rodea-
das por linfocitos y cambios
fibréticos periféricos hallados
en la BEM del caso 3.
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Tabla 1. Guias para el diagnostico de sarcoidosis cardiaca segun
The Japanese Ministry of Health and Welfare (6)

1. Grupo de diagnéstico etiologico

Se confirma el diagnéstico al evidenciarse en el andlisis histoldgico
de BEM o muestras posoperatorias la presencia de granulomas
epitelioides sin caseificacion.

2. Grupo de diagnéstico clinico

En pacientes con diagnéstico histologico de sarcoidosis

extracardiaca se sospecha SC cuando estan presentes el item Ay

uno o mas de los items B a E.

A.BCRD. HBAI. BAV. TV. EV (> Lown 2). Ondas Q patoldgicas o
alteraciones del ST-T en el ECG o Holter.

B. Motilidad parietal anormal, adelgazamiento parietal regional
o dilatacion del VI.

C.Defecto de perfusion miocérdico con TI-201 o acumulacion
anormal con Ga-67 o Tc-99.

D.Presién intracardiaca anormal, bajo volumen minuto o frac-
cion de eyeccion deprimida.

E. Fibrosis intersticial o infiltrado celular al menos de grado mo-
derado incluso si son hallazgos inespecificos.

BCRD: Bloqueo completo de rama derecha. HBAI: Hemibloqueo anterior

izquierdo. BAV: Bloqueo auriculoventricular. TV: Taquicardia ventricular.
EV: Extrasistolia ventricular.

existen varias series que apoyan su empleo como pri-
mera linea terapéutica, ya que podria prevenir la pro-
gresion del dano inflamatorio y mejorar el pronésti-
co, especialmente si se inicia en una etapa temprana,
como ocurrié en los casos 2 y 3. (8) Actualmente se
recomienda el uso precoz de dispositivos implantables
ante la presencia de trastornos de conduccién y
arritmias ventriculares por SC. En los ultimos anos,
y con el mayor empleo de ellos, la causa de muerte
mas frecuente asociada con SC es la insuficiencia car-
diaca con una incidencia menor de muerte stibita como
se mostraba en las series antiguas. (9)

En los pacientes con miocardiopatia dilatada y/o
arritmia ventricular refractaria deberia considerarse
el trasplante cardiaco, y si bien existen comunicacio-
nes de recurrencia de la enfermedad en el injerto, este
hecho seria infrecuente y el diagnéstico de SC no de-
beria desalentar esta opcién terapéutica. (10)

A pesar de los avances en el entendimiento de la
fisiopatologia y la utilizacién de alta tecnologia en el
diagnostico y el tratamiento de la SC, no existen da-
tos que permitan observaciones concluyentes en la
poblacién latinoamericana, lo que destaca la necesi-
dad de realizar estudios prospectivos acerca del tema
y guias de consenso actualizadas para asistir al car-

di6logo en la toma de decisiones diagnésticas y tera-
péuticas en la practica clinica.

SUMMARY

Cardiac Sarcoidosis: A Description of Three Case Reports

Sarcoidosis is a multisystemic disease of unknown etiology
that may affect any organ in the body. The prevalence of
sarcoidosis varies widely in different countries and popula-
tions. Several reports have suggested that cardiac involve-
ment is associated with adverse outcomes. There are only a
few case reports of cardiac sarcoidosis in Latin America and
there is no clear agreement regarding the diagnostic and
therapeutic aspects of this disease. We describe three case
reports of cardiac sarcoidosis with their corresponding clini-
cal, electrocardiographic and imaging characteristics, the
histopathological findings of endomyocardial biopsy in two
cases, and the clinical course during follow-up.

Key words > Sarcoidosis - Granuloma - Cardiac Arrhythmia - Heart
Failure
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