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Presentacion de casos

Sarcoidosis cardiaca: hallazgos ecocardiograficos y

tratamiento

RICARDO J. MENDEZ, OSCAR CARLEVARO, RENATO GONZALEZ MORA, ANTONIO ALDARIZ,

JORGE BLUGUERMAN, HECTOR O. BURRIEZA

RESUMEN

Se presenta una mujer de 45 afnos, con antecedentes de derrame pericardico, internada
por disnea y sincope secundario a taquicardia ventricular. El ecocardiograma mostré
dilatacién ventricular izquierda, falla sist6lica severa con aneurismas septales
posteromedial e inferomedial. El cateterismo hallé coronarias normales y la tomografia
de torax evidencié infiltrado pulmonar. Ante la sospecha de miocardiopatia primaria se
efectud una biopsia endomiocardica que confirmé el diagnéstico de sarcoidosis cardia-
ca. Se realizé terapéutica con metilprednisona durante 15 meses con la que se obtuvo
mejoria en la funcién ventricular constatada mediante ecocardiografia. El caso destaca
los signos ecocardiograficos de la sarcoidosis cardiaca y la utilidad de la corticoterapia.
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INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad multisisté-
mica, de etiologia desconocida que se caracteriza
por el desarrollo de inflamacién granulomatosa del
6rgano comprometido.

El 90% de los casos presenta compromiso del
parénquima pulmonar o ganglios linfaticos
intratoracicos; no obstante, la identificacién del
compromiso cardiaco es esencial pues su presen-
cia se asocia con muerte stibita o insuficiencia car-
diaca progresiva. (1)

En el caso que aqui se presenta se describen los
hallazgos electrocardiograficos, ecocardiografi-
cos, histopatolégicos y el control terapéutico pos-
terior en una paciente portadora de sarcoidosis
cardiaca.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente sexo femenino de 45 afios, raza
caucdsica, con antecedentes de derrame pericar-
dico, internada por sincope secundario a
taquicardia ventricular sostenida (07-02-94).

La paciente referia disnea clase funcional III y
en el examen fisico se hallé TA 100/70 mm Hg, R3
(+), sin soplos cardiacos asociados.

El electrocardiograma presentaba ritmo sinusal
a 94 lat/min con supradesnivel del segmento S-T
en D IL, IIT, AVF y V2-V4 (Figura 1).

La evaluacién ecocardiografica constaté dete-
rioro severo de la funcién ventricular izquierda,
adelgazamiento y discinesia compatibles con
aneurismas de las regiones septal posteromedial
e inferomedial sin trombos asociados (Figura 2).

La coronariografia realizada mostré arterias
coronarias sin lesiones y confirmé el deterioro se-
vero de la funcién ventricular y los aneurismas en
las regiones inferomedial y septal posteromedial.

Si bien los sintomas eran explicables por la fa-
lla hemodindmica, la mejoria terapéutica de ésta
no se acompafé de reduccién en la disnea por lo
que se realizé una tomografia de térax en la que
se comprobé infiltrado pulmonar.

Ante la sospecha de miocardiopatia primaria
de realizé una biopsia endomiocirdica que infor-
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Fig. 1. Electrocardiograma de 12 derivaciones donde se ob-
serva ritmo sinusal y supradesnivel del segmento S-T en DII,
DIII, AVF y V2-V4.

moé: presencia de granulomas intersticiales y
subendocardicos constituidos por células gigantes
con cuerpos estrellados de Schaumann y linfocitos,
fibrosis perigranulomatosa intersticial y subendo-
cardica e hipertrofia focal de cardiocitos. Se arri-
b6 al diagnéstico de miocarditis granulomatosa
compatible con sarcoidosis (Figura 3).

Frente a la confirmacién diagnéstica de sarcoi-
dosis cardiaca se inicié tratamiento con metil-
prednisona 1 mg/kg/dia y amiodarona 400 mg/dia
durante 15 meses.

Hasta la actualidad el tratamiento instituido
mantuvo la mejoria clinica y hemodinamica con
permanencia de la paciente en clase funcional I
(uno) y recuperacién de los parametros de funcién
ventricular izquierda, aunque con persistencia de
un deterioro leve de la funcién sistélica y las areas
aneurismaticas ya descriptas en el ecocardiograma.

DISCUSION

La sarcoidosis afecta a todas las edades, sexoy
razas; la incidencia mundial es variable, con una
descripcién de 11 a 640 casos por 100.000 habi-
tantes y es méas frecuente en la cuarta década de
vida y durante las épocas de invierno e inicio de
primavera. (1, 2)

Fig. 2. Ecocardiograma bidimensional. Vistas apicales en
sistole. Superior: Cuatro cdmaras. Adelgazamiento, fibrosis
y expansién parietal correspondiente a aneurisma septal
posteromedial. Inferior: Dos cdmaras. Adelgazamiento y ex-
pansidén parietal correspondiente a aneurisma inferomedial.

La lesion caracteristica de la sarcoidosis es el
granuloma no caseoso, que consiste en cimulos
de células gigantes con inclusiones citoplasmaticas
(cuerpos estrellados de Schaumann) y linfocitos.
El granuloma puede exhibir cambios fibréticos o
hialinizaciéon y ocasionalmente desarrollo de
necrosis focal coagulativa. (3)

No obstante, 1a biopsia no siempre confirma el
diagnéstico. En el caso presentado se obtuvieron
nueve muestras y sélo cinco mostraban los cam-
bios caracteristicos.

Algunos autores informan que la biopsia
endomiocdrdica permite el diagnéstico de
sarcoidosis cardiaca s6lo en el 7% a 36% y esto se
deberia a que las lesiones no son difusas como en
otras patologias infiltrativas (amiloidosis, enferme-
dad de Fabry) sino localizadas en algunas dreas del
miocardio. Asi, cuando hay confirmacién de
sarcoidosis en otros 6rganos y las lesiones halladas
en los examenes complementarios (electrocardio-
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Fig. 3. Biopsia endomiocdrdica. Tincién con
hematoxilina-eosina. Aumentos: A x 100 y
B % 400.

grama, ecocardiograma u otros) sugieran fuerte-
mente el compromiso cardiaco seria adecuado ini-
ciar tratamiento aun cuando la biopsia endomio-
cardica sea negativa. (4)

En la sarcoidosis sistémica, la forma de presen-
tacioén clinica, la historia natural y el pronéstico
son variables con remisién o exacerbacién de los
episodios en forma espontdnea o en respuesta al
tratamiento.

Las manifestaciones clinicas de compromiso
miocardico esta presente en alrededor del 5% de
los pacientes con sarcoidosis. (5) Algunos casos se
presentan con arritmias benignas, bloqueos
auriculoventriculares o muerte sibita.

La muerte sibita o el sincope son frecuentes,
pueden ser la primera manifestacién de la

sarcoidosis cardiaca y estan ocasionados por
arritmias ventriculares paroxisticas o trastornos
de conduccién. Se ha descripto muerte stbita en
mas del 60% de pacientes con sarcoidosis cardiaca
en estudios de anatomia patolégica. (6)

En otras ocasiones se presenta como una miocar-
diopatia infiltrativa con disfuncién de los misculos
papilares, falla cardiaca congestiva o pericarditis.

El derrame pericardico hallado habitualmente
es de grado leve a moderado, se presenta en aproxi-
madamente el 20% de los pacientes con sarcoidosis
cardiaca comprobada por biopsia y puede acom-
paifiar o incluso preceder a los signos clinicos, elec-
trocardiograficos o radiolégicos. (7)

La ecocardiografia es la técnica de eleccién para
el diagnéstico y el control evolutivo de los cambios
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en la funcién ventricular derecha o izquierda, in-
competencia valvular, aneurismas y pericarditis.

Las anomalias de la motilidad y el adelgaza-
miento parietal se localizan con mayor frecuencia
en las regiones ventriculares basales y mediales,
la cara lateral y la regién anterior de los misculos
papilares. Se han descripto dilataciones auricula-
res unilaterales o bilaterales y del ventriculo iz-
quierdo con grados variables de falla sistélica.

También se ha comprobado engrosamiento de
la pared libre del ventriculo derecho, hipertensién
pulmonar y falla ventricular derecha asociada con
la fibrosis pulmonar por sarcoidosis. (8, 9)

Sin bien el momento para el inicio del trata-
miento de la sarcoidosis pulmonar permanece en
discusion dado que la enfermedad presenta remi-
siones espontédneas, el compromiso cardiaco re-
quiere la terapéutica inmediata por las consecuen-
cias ya descriptas.

En nuestra paciente se administré metilpredni-
sona 1 mg/kg/dia durante 15 meses con lo que se
logré mejoria de los sintomas y de la funcién
ventricular.

Los corticoides constituyen la terapéutica prin-
cipal para la sarcoidosis, generan supresion de la
inmunidad celular y de los fenémenos inflama-
torios focales que logra reversién de la disfuncién
ocasionada, pero ain no hay consenso acerca de
la dosis y la duracién del tratamiento. Actualmente
se utilizan esquemas basados en prednisona 30 a
40 mg/dia durante las primeras 8 a 12 semanas,
dosis que se disminuye a 20 mg/dia en los siguien-
tes 6 a 12 meses. Si bien éste es un esquema tera-
péutico aceptado, algunos autores mencionan que
los corticoides podrian favorecer el desarrollo de
aneurismas ventriculares. En caso de intoleran-
cia a la corticoterapia o frente a su fracaso se ha
propuesto la asociacién de metotrexato, en la do-
sis oral de 10 mg por semana. Los efectos secun-
darios descriptos (hepatitis y neutropenia) y la
falta de estudios controlados en grandes grupos
de pacientes hacen que el metrotrexato se consi-
dere una terapéutica de segunda eleccién. (1, 2)

En resumen, cuando en un paciente joven, con
alteracién del parénquima pulmonar o de los
ganglios linfaticos intratoracicos, el ecocardiogra-
ma detecte agrandamiento y deterioro en la fun-
cién ventricular, con anomalias regionales de la
motilidad parietal y/o aneurismas que no concuer-
den con la distribucién de la circulacién -o en au-
sencia de lesiones coronarias— deberia considerarse
el diagnéstico de sarcoidosis cardiaca.

SUMMARY

CARDIAC SARCOIDOSIS:
ECHOCARDIOGRAPHIC FINDINGS AND
THERAPY

A 45-years-old female patient with a history of
pericardial effusion was hospitalized due to
dyspnea and syncope secondary to ventricular
tachycardia. The echocardiogram showed left
ventricular enlargement and severe systolic dys-
function with septal posteromedial and
inferomedial aneurysms. Normal coronary ar-
teries were observed upon catheterization.
Chest computed tomography revealed pulmo-
nary infiltration. Endomyocardial biopsy per-
formed due to suspicion of primary cardiomy-
opathy confirmed the diagnosis of cardiac
sarcoidosis. Treatment with methylprednisone
for 15 months resulted in an improvement in
the ventricular function, confirmed by echo-
cardiography. The described case highlights the
echocardiographic signs of cardiac sarcoidosis
and the utility of corticosteroid therapy.

Key words: cardiac sarcoidosis — echocardiography -
corticosteroid therapy
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