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PRESENTACIONDE CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

Sarcoidosis cardiaca con compromiso pulmonar
estadio IV

Carlos Jaime Velasquez Frahchuis Alberto Ramirez Gémeéz

Resumen 1877 por Jonathan Hutchinson, quiariormé el
£aso de un paciente europeo con multiples lesio-
nes cutdneas en parches, violaceas y levantadas
En la actualidad, la sarcoidosis se define como una
enfermedad granulomatosa crénica que se caracte-
riza por un gran numero de macréfagos y de
linfocitos T activados. El granuloma esta compuesto
por la confluencia de varias células epiteliodes sin
necrosis de caseificacion. Para el diagnéstico de esta
Palabras clave: sarcoidosis, falla cardl'aca, in- entidad, se deben excluir, en primera instancia,
suficiencia mitral, fibrilacion auricular. enfermedades granulomatosas de etiologia defini-
da. La sarcoidosis tiene una distribucion global, con
_ predileccién por la raza negra y el género femeni-
The following case presents a 26 year-old manng Es mas prevalente en ciertas areas geograficas.
with heart failure, persistent respiratory symptoms, Todos los 6rganos pueden estar comprometidos,
atrial fibrillation and sudden death due to non- pero los granulomas y los cambios radiolégicos
sustained ventricular tachycardia with echocar- gcyrren, con mayor frecuencia, en los pulmones,
diografic evidence of severe mitral insufficiency and pasta en el 90% de los pacieftdsos hallazgos
histologic and imagenologic pulmonary evidence of nmonares mas frecuentes son: linfadenopatias

Se presenta el caso de un paciente de 26 afio
con sindrome de falla cardiaca, sintomas respira-
torios persistentes, fibrilacién auricular y muerte
sUbita por taquicardia ventricular no sostenida;
con evidencia ecocardiografica de insuficiencia
mitral severa y confirmacion histolégica e imagino-
I6gica pulmonar de sarcoidosis.

Summary

sarcoidosis. hiliares bilaterales, infiltrados pulmonares y altera-
Key words: sarcoidosis, heart failure, mitral ciones espirométricas obstructivas o restrictivas. El
insufficiency, atrial fibrillation. compromiso de otros Grganos oscila entre un 25y
un 70964
Introduccion Se presenta el caso de un paciente con sarcoidosis

o . cardiaca, que es una presentacion poco frecuente de
La sarcoidosis es una enfermedad multisistémieata entidad, asociada a sarcoidosis pulmonar estadio
de etiologia desconocida, descrita inicialmente &9 (fibrosis pulmonar).

1 Médico Internista, Residente de Reumatologia, Universidad de Antioquia.
2 Profesor Titular y Jefe de la Seccién de Reumatologia, Hospital Univer-
sitario San Vicente de Paul, Universidad de Antioquia, Medellin, Recibido para publicacion: noviembre 18/2005
Colombia. Aceptado en forma revisada: febrero 24/2006

170



VOL. 13 No. 2 - 2006 REPORTE DE CASOY REVISION DE LA LITERATURA

Reporte de caso Resultados de paraclinicos relevantes

Hemograma con recuento de linfocitos de 1352/
mm3 (2000-4000); hemoglobina: 14 g/dL (13,5-

Paciente masculino de 26 afios, natural y resideqt¢’5); eritrosedimentacion: 22 mm/3 (0-17); protei-
en Quibdd (Choco), peluguero. Con cuadro clinicga C reactiva: 1,51 mg% (0-1); creatinina: 1,5 mg%
de seis meses de evolucion: dolor toracico opresi\v@,5_1); calcio sérico: 10,8 mg% (9-10); AST 52 U/L
y difuso refra_tctario al consumo de anal_gésic_os, di®_35), ALT 74 U/L (0-35); estudios microbiolégicos
nea progresiva, edema de miembros inferiores §ggativos, tuberculina con 0 mm de induracion; fac-
predominio vespertino, con ortopnea y disnegyr reumatoide: 25 Ul (menor de 20 Ul); ecocardio-
paroxistica nocturna. El paciente presenté pérdi@gafia transtoracica con prolapso valvular mitral e
subjetiva de peso, astenia, adinamia e hiporexigsuyficiencia moderada, hipertrofia de ventriculo iz-
Hace un mes inicia con tos que, al comienzo, efgjierdo con severa disfuncion sistélica (fraccion de

seca y, a las dos semanas, se torn6 productiva blafeccion del 15%) y severa dilatacion de la auricula
quecina y luego amarillenta de manera intermitentgquierda (area de 4,6 cm.).

con episodios de hemoptisis. Ningun antecedente _ _ o _
personal relevante. Examen fisico de ingreso al Hos- 5S¢ toma EKG con evidencia de fibrilacion auri-
pital Universitario San Vicente de Padl: regular est§!lar con respuesta ventricular rapida (Figura 1).
do general, caquéctico, disneico. Pulso: 100/minuto; También se toman: radiografia del térax PA y la-

frecuencia cardiaca: 140/minuto; arritmica; presideral izquierda (Figura 2y TAC del térax simple y
arterial de 100/70; FR 24/minuto. Auscultacidon cagontrastado (Figura 3).

diaca con ritmo de galope S3 y soplo holosistolico El paciente presenta compensacion paulatina del
mitral 111/VI; auscultacién pulmonar con crépitos P P X P

difusos de predominio bibasal, hepatomegalia dol 1ndrom§ de talla cardiaca gon manejo m.Ed'CO
rosa 5 cm. por debajo del reborde costal derech fyrosemida 80 mg 1V, captoprlJ en dosis crementeg
la palpacion abdominal; no esplenomegalia. Reﬂg_e_sdedlz,éi rrégzgasta hSO tmgzlgla, /rg,etoprololtaldo?s
jo hepatoyugular positivo. Ingurgitacién yugula ajas desde 6,25 mg hasta 25mg/dia) y control ade-

grado Ill. Presencia de adenopatia supraclavicul%tlflaOIO de la respuesta ventricular con beta metildi-

izquierda, de 3 cm. de didmetro, bordes irregulares,
consistencia pétrea, no dolorosa y ausencia
adenopatias en alguna otra cadena ganglionar.
anasarca. Se inicia manejo médico con restricci
hidrica, diuréticos, digitalicos endovenosos
vasodilatadores, sin mejoria.

Resumen historia clinica

|
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Sl e e T T S Figura 2. Radiografia del térax PA con eviden-

cia de cardiomegalia y ensanchamiento perihiliar
Figura 1. Registro de EKG que muestra ritmo de y mediastinal (flecha), con imagen de ocupacion
fibrilacion auricular con respuesta ventricular alveolar en Iobulo medio derecho (punta de
rapida. flecha).
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goxina 0,1 mg/dia y anticoagulacion con warfaring
Se le practica biopsia excisional de adenopat
supraclavicular izquierda, que se envia para estu
de anatomia patoldégica y microbiolégico. La
coloraciones para hongos, bacterias y micobacteri
al igual que los cultivos para estos microorganism
fueron negativas y la anatomia patologica repor
reaccion granulomatosa cronica no caseificante cofg
patible con sarcoidosis (Figura 4).

Se inicia tratamiento inmunosupresor concom
tante con prednisolona 1mg/kg/dia y metotrexate
mg IM semanal, con mantenimiento de la compe
sacion del sindrome de falla cardiaca y control ad
cuado de la respuesta ventricular.

A la semana siguiente, el paciente presenta g
mento de la tos e incremento de los infiltradofe

pulmonares, por lo cual es evaluado por Neumologigig,ra 3. TAC del térax simple y contrastado con
quien decide llevarlo a fibrobroncoscopia para t0oM&jencia de compromiso alveolar e intersticial en
de estudios microbiologicos para descartar proceggos campos pulmonares (flecha), con adenopatias
infeccioso concomitante. Durante el proced|m|ent%erl-h,-,,-ares’ subcarinales y mediastinales (puntas de

sin documentarse hlpqxemla y en total COMPENSAa-na) ademds de cardiomegalia severa.
cion de la falla cardiaca, presenta episodio de

taquicardia ventricular con colapso hemodinamico,
refractario a reanimacion cardiopulmonar avanzada
y cardioversion eléctrica. El paciente fallece. La fa-
milia del paciente no acepta el procedimiento de ] ] ) )
necropsia. ol PV me T el R B

- u'm
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Discusion MU L

El primer caso de sarcoidosis cardiaca se inforn# * .1'-:.' Anilrs s % wa
en 1929 cuando Bernstein describio la presencia ,* & 1 . w1 I
granulomas sarcoides que comprometian pericardie, «
En 1977, Roberts informé el resultado de 11 = = 3 |
necropsias realizadas a estos pacientes, encontr’ 5, & © F R 80T L 8 L
do que la ubicacién méas frecuente de granulom ff s " f i 0 B AL
fue la pared libre ventricular izquierda, seguida dif, %, o L " )
septum interventricular. Silverman analiz6 los resuj,, S%%. o 11Fgn e o A "
tados de 84 autopsias consecutivas de pacientes | « - hy y iyt
sarcoidosis, con edad promedio de 46 afios; el 61_.' : P IR e .2 &,

- T e ™ -

eran mujeres. El 27% de estos pacientes presel g8y | 1 SRR U g e DR =R
granulomas miocéardicos; el 35% fue clinicamen{’ i '.f' 1-,:;; i " Ry
silente y el resto tenfa historia de falla cardiaca' .« Wt el TS N e

trastornos de la conduccién. Cuatro pacientes prefgura 4. Presencia de granulomas no caseifican-
sentaron muerte subita y en solo dos de ellos exist#s con células gigantes (corte histolégico de
la sospecha clinica premortem de sarcoido&in adenopatia supraclavicular izquierda; coloracion

un estudio retrospectivo de 18 mujeres y 23 homematoxilina-eosina; aumento 40X).

172



VOL. 13 No. 2 - 2006 REPORTE DE CASOY REVISION DE LA LITERATURA
L]

bres con sarcoidosis cardiaca, la edad promediosaintd disfuncion diastélica e insuficiencia mitral
momento del diagnéstico de compromiso cardiaa@mncomitantes. Puede ocurrir la presentacion clini-
fue 38 afios. El 73% de los pacientes eran caucasia®s.de cardiomiopatia restrictiva o dilatada. La pre-
Todos los pacientes tenian evidencia extracardiasencia de falla cardiaca implica un pobre pronéstico,
de compromiso por sarcoidosis. El 63% de los paen una importante disminucién de la sobrevida a
cientes presentaron anormalidades estructurales (eo+to y a largo plazo (3-5 afios), cuando la frac-
dentes en la ecocardiografia en el 70%) y el 22%i6n de eyeccion es menor del 50% (en el paciente
alteraciones eléctricas informado, la fraccion de eyeccion fue del 15%).
Cc%n respecto a la presencia de arritmias ventricu-
ires, la mas frecuente es la taquicardia ventricular
V) sostenida o no sostenida, que se detecta en el
% de los pacientes y es la segunda presentacion

Desde entonces, se han descrito varias clases
compromiso cardiaco por esta enfermedad, incl
yendo anormalidades en el sistema de conducci
insuficiencia mitral, insuficiencia cardiaca, aneuris=""", .
mas ventriculares, derrame y taponamiento peric ardiaca mas frecuente, luego de los bloqueos,A\_/.
dicos, pericarditis, arritmias ventriculares y muert € presume que la TV es_ I_a causa qle muerte subita
stbita. En este paciente que se informa, se preser?tﬁ-esms pacientes. La fisiopatologia de este tras-

ron: trastornos del ritmo_supraventriculares {200 T8l IO FANSISE KO U MESan e 00
ventriculares, insuficiencia mitral, insuficiencia car- P )

diaca, muerte sUbita y evidencia histopatolégica stlgtse L;T:?eg:;as freggergfjl:rtgeslr]icit:”ecr(;%i (i}eS 'Ie'?/czgo
sarcoidosis, hallazgos que confirman el c:omprom(?;-eI a?:ientéﬁ y ;

so cardiaco por sarcoidosis. p -

704 de CON respecto al tratamiento de las sarcoidosis

. . : . cardiacas, éste debe ir dirigido a aliviar los sinto-
los pacientes con sarcoidosis en Estados Unidos; sae[ ’ _g . .
mas, controlar el proceso inflamatorio, prevenir el

ha descrito una frecuencia hasta del 58% en paci%n— . . - SN
eterioro posterior de la funcion miocardica y pre-

tes japoneses. La evidencia clinica de sarcoidosis car- . i .
g o venir la muerte subita. Por tanto, el tratamiento debe
diaca solo se presenta en el 5% de los éakas

ir]staurarse una vez hecho el diagndstico, sin espe-

manifestaciones clinicas especificas dependen de . .
P P rar el desarrollo de los sintomas. El pilar fundamen-

[ lizacién xtensién del mi rdi mprometi:, . . . :
(;)Ocacoa:]c roes yegt(:ealsc%md?omis%ciaol(;)iacc% epvi(:jerfétal es el uso de corticosteroides, independiente de la

) pect promis ) ;&esentacién clinica. Estos medicamentos han de-
do en este paciente, las arritmias supraventrlcular%

t 19% de | _ trib Ostrado mejorar el pronéstico a largo plazo y re-
S€ presentan en un o de 10s (.:?SOS’ S€ atnbuy&lltir 1as anormalidades de conduccion, ademas de
como causas probables, la dilatacion auricular sec

. : . ) ) . Lfﬂéjorar las pruebas de perfusion miocardica. Tam-
daria a disfuncion ventricular izquierda 0 a COfi«n eyiste evidencia imaginolégica de disminucion
pulmonale o por el compromiso directo auriculagg |55 granulomas miocardicos por resonancia mag-
como foco de ritmo ectopico. También se describfgiica Juego de la terapia esteroidea; ésta no tiene
como en este paciente, disfuncion valvular epcho impacto una vez establecida la disfuncién
sarcoidosis cardiaca; la insuficiencia mitral (aguda\pniriculaf. En casos refractarios o de importantes
cronica) es el hallazgo mas frecuente; parece explecios adversos causados por los corticosteroides,
carse con compromiso directo de los misculQsisten alternativas terapéuticas, como: metotrexate,
papilares; se presenta en el 68% de los 8asos  ¢iclosporina o ciclofosfamida También debe men-

Otra manifestacion de sarcoidosis cardiaca es@pnarse, como parte del manejo de la sarcoidosis
sindrome de falla cardiaca, que es la segunda c&ardiaca, el tratamiento de la falla cardiaca. El papel
sa de muerte en estos pacientes, luego de la muéglgelos antiarritmicos no esta claramente definido, por
subita. Por la infiltracion de sarcoide, puede prda neumonitis y fibrosis pulmonar asociadas a su uti-
sentarse rigidez ventricular (disfuncion diastdliclizacion (especialmente la amiodarona) y por la alta
o disminucién severa de la contractilidad y postdasa de recurrencia y de muerte subita pese a su uti-
rior disfuncién sistélica). Fahy estudié 50 casos d&zacién. En casos de bloqueo AV avanzado, esta
sarcoidosis pulmonar, donde el 14% de ellos pradicado el uso de marcapasos, hecho que ha dismi-

El compromiso cardiaco ocurre en el 20 a 2
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nuido la frecuencia de muerte sibita y mejorado &l

pronéstico. Con respecto al trasplante cardiaco, éste
podria tener un papel en los pacientes con clase fén-
cional NYHA 1V, con mejoria de la calidad de vid

y en los cuales la sarcoidosis esté limitada al cora-
zoén, pero con probabilidad de recurreftia 6.

Pese a no disponer de la demostracién histolégica
del compromiso cardiaco en este paciente, no hubo
evidencia de otras enfermedades que explicaran el
cuadro clinico descrito; por ello se piensa y se cof-
firma el caso de un paciente con sarcoidosis cardfa-
ca con compromiso pulmonar estadio IV.
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