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RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiología desconocida que puede afec-
tar cualquier órgano. Presenta considerables diferencias en su prevalencia según los distin-
tos países y razas. Diversas comunicaciones sugieren que el compromiso cardíaco determina
mal pronóstico. Existen pocas series clínicas de sarcoidosis cardíaca en Latinoamérica y no
hay consenso claro acerca de los aspectos diagnósticos y terapéuticos de esta patología. En
esta presentación se describen tres casos de sarcoidosis cardíaca, sus características clíni-
cas, electrocardiográficas, métodos de imágenes y, en dos de ellos, la anatomía patológica del
material obtenido mediante biopsia endomiocárdica. Se refiere, asimismo, la evolución final
de los pacientes durante el seguimiento.
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BAVBAVBAVBAVBAV Bloqueo auriculoventricular IECAIECAIECAIECAIECA Inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina

BEMBEMBEMBEMBEM Biopsia endomiocárdica SCSCSCSCSC Sarcoidosis cardíaca

INTRODUCCIÓN

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
multisistémica de etiología desconocida que general-
mente se presenta en adultos jóvenes con una inci-
dencia comunicada en los Estados Unidos de 10,9/
100.000 individuos de raza blanca y que varía alrede-
dor del mundo. Si bien no existen estudios poblacio-
nales en Latinoamérica, algunos autores suponen que
su incidencia en esta región sería menor. (1, 2) Puede
afectar cualquier órgano, pero en un 90% de los casos
se limita a los pulmones, los ganglios, la piel y los ojos.
El compromiso cardíaco ronda el 25% de los casos se-
gún las series de autopsia, pero la sarcoidosis cardía-
ca (SC) sintomática sólo ocurre en el 5% de los pa-
cientes. (1-3) A pesar de ser poco frecuente, el com-
promiso cardíaco determina mal pronóstico. La lesión
granulomatosa característica promueve procesos de
reparación que determinan la producción de colágeno
por fibroblastos con pérdida de la arquitectura y de la
función normal de los tejidos involucrados. Las locali-
zaciones cardíacas más afectadas por orden de frecuen-
cia son la pared libre ventricular izquierda, el septum
interventricular, el sistema cardionector y, por últi-
mo, el ventrículo derecho y el pericardio. (3, 4)

En esta presentación se describen tres casos de SC,
con hincapié en la forma de presentación clínica y la
evolución en el seguimiento alejado.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1
Varón de 30 años que consultó por disnea y palpitaciones.
En el electrocardiograma se constató un bloqueo
auriculoventricular (BAV) 2:1 que alternaba con BAV com-
pleto a 35 latidos/minuto. Fue evaluado con ecocardiografía,
que evidenció una miocardiopatía dilatada con función
sistólica ventricular izquierda deteriorada de grado grave y
engrosamiento del septum interventricular. La cinecoro-
nariografía no mostró lesiones coronarias. Se realizó una
biopsia endomiocárdica (BEM), que reveló la presencia de
un proceso inflamatorio granulomatoso con células
epitelioides y células gigantes de Langhans tipo sarcoidótico.
Se descartaron otras causas de afección granulomatosa, como
tuberculosis y micosis profundas, entre otras. No presenta-
ba alteraciones en la tomografía axial computarizada de tó-
rax ni anomalías espirométricas. Se colocó un marcapasos
definitivo y se inició tratamiento con corticoides en dosis
altas. El seguimiento por ecocardiografía a los 3 meses del
diagnóstico evidenció dilatación ventricular progresiva. Evo-
lucionó con múltiples internaciones por insuficiencia car-
díaca a pesar del tratamiento con betabloqueantes, inhi-
bidores de la enzima convertidora de la angiotensina (IECA)
y espironolactona. El paciente falleció a los 10 meses del
diagnóstico de SC por taquicardia ven-tricular sostenida
refractaria a cardioversión eléctrica.

Caso 2
Varón de 45 años con diagnóstico previo de sarcoidosis
pulmonar y neurosarcoidosis. Consultó por palpitaciones y
fue evaluado con Holter de 24 horas, que evidenció 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 colocó un
marcapasos definitivo. A los 3 meses de seguimiento se re-
pitió un ecocardiograma, que mostró la presencia de una
miocardiopatía dilatada con deterioro grave de la función
sistólica ven-tricular izquierda e insuficiencia mitral grave
funcional. La cinecoronariografía no evidenció lesiones
coronarias. Se realizó tratamiento con IECA, betablo-
queantes y corticoides en dosis altas con disminución de los
diámetros ventriculares y mejoría de la función sistólica a
los 12 meses del diagnóstico. No tuvo internaciones y se
encuentra en buena clase funcional a los 15 años del diag-
nóstico de SC.

Caso 3
Mujer de 34 años con antecedentes de pericarditis. Consul-
tó por síncope en el contexto de taquicardia ventricular sos-
tenida. El electrocardiograma basal presentaba BAV de pri-
mer grado con ondas Q patológicas y supradesnivel del seg-
mento ST en la cara inferior. La cinecoronariografía no evi-
denció la presencia de lesiones coronarias. La ecocardiografía
mostró disfunción grave biventricular e hipocinesia con pre-
dominio en la cara inferior. Se decidió realizar una BEM,
que objetivó la presencia de granulomas in-tersticiales y
subendocárdicos constituidos por células gigantes, con
fibrosis perigranulomatosa, sugestivos de SC (Figura 1).
Recibió tratamiento con IECA, amiodarona y corticoides en
dosis altas. La revaluación ecocardiográfica a los 18 meses
reveló mejoría de la función sistólica biventricular. La pa-
ciente no sufrió reinternaciones y se encuentra asintomática
a 16 años del diagnóstico.

DISCUSIÓN

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

graves de la conducción en pacientes jóvenes, seguidos
de arritmias ventriculares complejas y de miocardiopatía
dilatada, como ocurrió en los casos que se presentan.

En cuanto a los aspectos diagnósticos, 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 fibróticas no se
ubican principalmente en el ventrículo 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 clínico
sugestivo. Por lo dicho y de acuerdo con las guías de
The Japanese Ministry of Health and Welfare dictadas
en 1993, el diagnóstico de SC puede establecerse con
criterios histológicos y también clínicos (Tabla 1). (6)

Si bien dos tercios de los pacientes con sarcoidosis
presentan reversión de la patología con consecuen-
cias mínimas o ninguna dentro de los primeros tres
años del diagnóstico, desafortunadamente la afección
extrapulmonar y en especial la SC preludian un genio
inflamatorio agresivo que determina mal pronóstico.
Se comunica una sobrevida media de 2 años en pa-
cientes que no reciben tratamiento esteroideo y de
entre el 40% y el 60% a los 5 años en los tratados. Los
predictores de mortalidad son la clase funcional baja,
la presencia de miocardiopatía dilatada y arritmia
ventricular sostenida. La afección cardíaca es la prin-
cipal causa de muerte luego de la insuficiencia respi-
ratoria, con un porcentaje elevado de casos de muerte
súbita, 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 cardíaco
por múltiples formaciones gra-
nulomatosas (flecha). En los
paneles C y D se observan en
detalle los típicos granulomas
no caseificantes con células gi-
gantes multinucleadas rodea-
das por linfocitos y cambios
fibróticos periféricos hallados
en la BEM del caso 3.
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existen varias series que apoyan su empleo como pri-
mera línea terapéutica, ya que podría prevenir la pro-
gresión del daño inflamatorio y mejorar el pronósti-
co, especialmente si se inicia en una etapa temprana,
como ocurrió en los casos 2 y 3. (8) Actualmente se
recomienda el uso precoz de dispositivos implantables
ante la presencia de trastornos de conducción y
arritmias ventriculares por SC. En los últimos años,
y con el mayor empleo de ellos, la causa de muerte
más frecuente asociada con SC es la insuficiencia car-
díaca con una incidencia menor de muerte súbita como
se mostraba en las series antiguas. (9)

En los pacientes con miocardiopatía dilatada y/o
arritmia ventricular refractaria debería considerarse
el trasplante cardíaco, y si bien existen comunicacio-
nes de recurrencia de la enfermedad en el injerto, este
hecho sería infrecuente y el diagnóstico de SC no de-
bería desalentar esta opción terapéutica. (10)

A pesar de los avances en el entendimiento de la
fisiopatología y la utilización de alta tecnología en el
diagnóstico y el tratamiento de la SC, no existen da-
tos que permitan observaciones concluyentes en la
población latinoamericana, lo que destaca la necesi-
dad de realizar estudios prospectivos acerca del tema
y guías de consenso actualizadas para asistir al car-

Tabla 1. Guías para el diagnóstico de sarcoidosis cardíaca según
The Japanese Ministry of Health and Welfare (6)

1. Grupo de diagnóstico etiológico
Se confirma el diagnóstico al evidenciarse en el análisis histológico
de BEM o muestras posoperatorias la presencia de granulomas
epitelioides sin caseificación.

2. Grupo de diagnóstico clínico
En pacientes con diagnóstico histológico de sarcoidosis
extracardíaca se sospecha SC cuando están presentes el ítem A y
uno o más de los ítems B a E.
A.BCRD. HBAI. BAV. TV. EV (> Lown 2). Ondas Q patológicas o

alteraciones del ST-T en el ECG o Holter.
B. Motilidad parietal anormal, adelgazamiento parietal regional

o dilatación del VI.
C.Defecto de perfusión miocárdico con Tl-201 o acumulación

anormal con Ga-67 o Tc-99.
D.Presión intracardíaca anormal, bajo volumen minuto o frac-

ción de eyección deprimida.
E. Fibrosis intersticial o infiltrado celular al menos de grado mo-

derado incluso si son hallazgos inespecíficos.

BCRD: Bloqueo completo de rama derecha. HBAI: Hemibloqueo anterior
izquierdo. BAV: Bloqueo auriculoventricular. TV: Taquicardia ventricular.
EV: Extrasistolia ventricular.

diólogo en la toma de decisiones diagnósticas y tera-
péuticas en la práctica clínica.

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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