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IMAGENES EN CARDIOLOGIA

Bloqueo auriculoventricular completo como manifestacion
clinica de sarcoidosis cardiaca

Complete atrioventricular block as a clinical manifestation of cardiac sarcoidosis

Gardenia L. Chango-Acurio’, Cristhian E. Scatularo'*, Sofia Corzo', Diana M. Miserendino?
y Hugo O. Grancelli’
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Introduccion

La sarcoidosis sistémica es un trastorno inflamatorio
granulomatoso crénico, multisistémico, de etiologia
desconocida, que afecta principalmente a los pulmo-
nes, aunque también puede comprometer otros 6rga-
nos, como el corazdn'. La sarcoidosis cardiaca se
define como la presencia de granulomas no caseifi-
cantes en el miocardio ventricular y el sistema de
conduccidon en pacientes con sarcoidosis sistémica
confirmada?. Dado que suele ser asintomatica en la
mayoria de los casos, su diagndstico resulta desafiante
y se requiere la utilizacion de diversos estudios de
imagenes'2. A continuacion, presentamos un caso cli-
nico de sarcoidosis cardiaca como causa de bloqueo
atrioventricular completo (BAVC) en un paciente joven.

Caso clinico

Varén de 55 afios con antecedentes de dislipidemia,
hipertension arterial, diabetes mellitus tipo 2 y uveitis
en estudio, medicado con metformina 500 mg cada 12
horas, valsartan 80 mg cada 12 horas y atorvastatina
20 mg al dia.

Consulté a nuestra institucién por astenia marcada,
evidenciandose a su ingreso BAVC sin descompensa-
cion hemodinamica. Se realizé laboratorio con perfil
tiroideo, sin alteraciones, y electrocardiograma que
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mostré BAVC con escape ventricular a 50 I.p.m., con
eje eléctrico desviado a la derecha (Fig. 1A). El eco-
cardiograma transtoracico evidencio diametros del ven-
triculo izquierdo conservados, con espesores parietales
aumentados (septo interventricular de 14 mm y pared
posterior de 14 mm) y fraccion de eyeccion del ventri-
culo izquierdo (FEVI) del 53%, strain longitudinal global
—13%, ventriculo derecho sin alteraciones y ausencia
de valvulopatias significativas (Fig. 1B). Se decidio el
implante de un marcapasos definitivo bicameral.

Ante la sospecha de una miocardiopatia de base,
dado que se trataba de un paciente joven con BAVC y
espesores aumentados del ventriculo izquierdo, se rea-
liz6 una resonancia magnética cardiaca que informé
deterioro leve de la funcién sistdlica del ventriculo
izquierdo, presencia de edema y realce tardio con
gadolinio en forma parcheada y nodular en el septo
basaly en la pared anterolateral del ventriculo izquierdo,
que podrian corresponder a sarcoidosis cardiaca
(Fig. 2).

Se continu6 el estudio de una posible sarcoidosis
sistémica con afeccién cardiaca mediante tomografia
computarizada de térax, que evidencid nédulos bilate-
rales de bordes irregulares y distribucién difusa, junto
con multiples adenomegalias mediastinicas y traqueo-
bronquiales. En el laboratorio se detectaron un valor
de enzima convertidora de la angiotensina de 96 pg/ml
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Figura 1. A: electrocardiograma que muestra un bloqueo atrioventricular completo. B: ecocardiograma que evidencia
espesores aumentados (septo interventricular 14 mm y pared posterior de 14 mm), deterioro leve de la funcién sistélica

y strain longitudinal global disminuido.

(valores normales: 8-52), hipercalcemia de 12 mEq/l y
vitamina D normal. Se realizé una tomografia por emi-
sion de positrones (PET-TC) que demostré multiples
focos hipermetabdlicos miocardicos, pulmonares bila-
terales, en el bazo, el higado y las glandulas parétidas,
y adenopatias hipermetabdlicas supra- e infradiafrag-
maticas (Figs. 3 A-F). Se realizaron biopsias de nédu-
los pulmonares y de adenopatias mediastinicas, que
evidenciaron la presencia de inflamacién granuloma-
tosa cronica no necrotizante en ambas muestras
(Fig. 4). Los cultivos pertinentes resultaron negativos.

Con el diagnostico presuntivo de sarcoidosis sisté-
mica con afectacion cardiaca, se inicio tratamiento con
metilprednisolona 60 mg/dia, con adecuada tolerancia.
En el estudio Holter se evidenciaron fibrilacién auricular
paroxistica y episodios de taquicardia ventricular no
sostenida de hasta cinco latidos, por lo que se iniciaron
amiodarona, bisoprolol y anticoagulacién. A los 6 meses
de tratamiento con corticosteroides se efectué una
PET-TC de control que inform¢ la desaparicion de toda
la actividad inflamatoria previamente descrita (Fig. 2B),
por lo que se inicié el descenso progresivo de la dosis
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Figura 2. Resonancia magnética cardiaca. En A, B y C se muestran las secuencias de realce tardio con gadolinio en
dos camaras, cuatro camaras y eje corto, respectivamente. Se evidencian nodulos parcheados de captacion de
gadolinio intramiocardico y subepicardico en el ventriculo izquierdo (flechas rojas) y en el ventriculo derecho (flechas

azules).

Figura 3. Tomografia por emision de positrones con fluorodesoxiglucosa. En A, B y C se observa la captacion del
radiotrazador en las adenopatias peritraqueales y subdiafragmaticas, el miocardio de ambos ventriculos y a nivel
hepéatico en forma heterogénea y esplénico, respectivamente. En D, E y F se muestran las imagenes comparativas a 6
meses de tratamiento, en las que ya no se observa captacion del radiotrazador.

de metilprednisolona. El paciente evolucioné asintoma-
tico, sin nuevas arritmias en el seguimiento por estudio
Holter y control del marcapaso, y sin eventos cardiovas-
culares a 12 meses de seguimiento ambulatorio.

Discusion
La sarcoidosis sistémica es un trastorno inflamatorio
granulomatoso crénico, que afecta principalmente a los

pulmones hasta en un 90% de los casos, aunque tam-
bién puede comprometer otros érganos como el cora-
z6n, el higado, la piel, los ojos y los ganglios linfaticos'.
Su prevalencia es de hasta 64 casos por cada 100,000
personas, siendo mayor en las mujeres y entre la ter-
cera y la sexta décadas de la vida®. Se produce como
consecuencia de un proceso inmunomediado en indi-
viduos con alguna predisposicion genética, poco cono-
cida en la actualidad, y desencadenado por factores



Figura 4. Imagenes de anatomia patoldgica del parénquima
pulmonar que evidencian la presencia de inflamacién
granulomatosa crénica no necrotizante, compatibles con
sarcoidosis. A: muestra tefiida con hematoxilina-eosina
(H-E) 100x, en la que se observan numerosos pequefios
granulomas epitelioides no necrotizantes en sectores
confluentes y mal conformados, distribuidos en septos
intralobulares y broncovasculares. B y C: muestra tefida
con H-E 400x, en la que se evidencian granulomas
epitelioides no necrotizantes con cuerpos asteroides
intracitoplasmaticos en células gigantes y necrosis
fibrinoide focal (punctata).

ambientales, ocupacionales o infecciosos?. Fisiopato-
I6gicamente, presenta una fase aguda con inflamacién,
edema e infiltrados leucocitarios de macréfagos,
seguida de una fase crénica con formacion de granu-
lomas no caseosos y fibrosis®.

La afeccidn cardiaca de la sarcoidosis sistémica se
denomina sarcoidosis cardiaca y puede estar presente
hasta en el 30% de los pacientes con sarcoidosis sis-
témica?. En la sarcoidosis cardiaca, los granulomas se
distribuyen en forma parcheada en el septo interventri-
cular, la pared libre ventricular, los musculos papilares,
el nodo auriculoventricular, el haz de His y el pericar-
dio'S. Sin embargo, solo el 5% se manifiestan clinica-
mente, en especial como insuficiencia cardiaca con
fraccion de eyeccién preservada, y en menor medida
como insuficiencia mitral por afectacion de los muscu-
los papilares, arritmias ventriculares, muerte subita,
hipertension pulmonar y derrame pericardico®.

Dado que la presentacion clinica de la sarcoidosis
cardiaca es diversa e inespecifica, su diagndstico suele
ser un desafio. En este caso clinico, el diagndstico se
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realizé posterior al desarrollo de BAVC y el implante de
un marcapasos, por lo que enfatizamos la necesidad
de mantener una elevada sospecha diagndstica en este
tipo de pacientes, con el fin de descartar diversas mio-
cardiopatias que podrian estar involucradas.

El electrocardiograma y el ecocardiograma transtora-
cico tienen una sensibilidad limitada, sin hallazgos patog-
nomonicos, aunque pueden proporcionar informacion
que eleve la sospecha de una miocardiopatia de base.
En el electrocardiograma pueden evidenciarse diversos
grados de bloqueo de la conduccidn atrioventricular, blo-
queos de rama del haz de His o arritmias ventriculares,
que no son especificas de la enfermedad®*. El ecocardio-
grama transtoracico puede detectar un aumento de los
espesores parietales, disfuncion diastdlica o sistolica del
ventriculo izquierdo y trastornos de la motilidad sin dis-
tribucion coronaria, y en etapas mas avanzadas adelga-
zamiento de las paredes del ventriculo izquierdo
(particularmente septal basal) y aneurismas*®.

La resonancia magnética cardiaca tiene un papel fun-
damental para el diagndstico de sarcoidosis cardiaca,
con elevadas sensibilidad (95%) y especificidad (85%).
El hallazgo en més del 90% de casos es la presencia
de areas de realce tardio con gadolinio (fibrosis miocar-
dica) subepicardico y de distribucién parcheada con
predominio septal en el ventriculo izquierdo o en la
pared libre del ventriculo derecho®. En casos agudos o
subagudos puede asociarse con edema e hipervascu-
larizaciéon como signos de inflamacion activa, lo cual
puede corroborarse asimismo en estudios de actividad
metabdlica, como la PET-TC con fluorodesoxiglucosa
(FDG). Estos hallazgos se asocian a un alto riesgo de
arritmia ventricular independientemente de la FEVIy de
la extension del realce tardio con gadolinio®.

En la FDG-PET se pueden evidenciar areas de capta-
cién del radiotrazador en los tejidos con elevada actividad
metabdlica, por lo que en casos de sarcoidosis sistémica
con afeccion cardiaca es posible observar multiples focos
de captacion miocardica difusa y focos extracardiacos
pasibles de biopsia*®. Asimismo, la presencia de focos de
captacion en estos casos demuestra una actividad infla-
matoria aguda, lo cual puede ser Util para evaluar la res-
puesta a la inmunosupresion sistémica. Por tanto, la
FDG-PET vy la resonancia magnética cardiaca son Uutiles
para evaluar la actividad de la enfermedad y monitorizar
la respuesta al tratamiento, como se realizé en este caso®.

Si bien el diagndstico definitivo de sarcoidosis car-
diaca se establece mediante el examen histoldgico de
tejido miocardico, la biopsia endomiocardica del ventri-
culo derecho es un método invasivo y poco sensible
debido a la distribucion parcheada de la infiltraciéon que
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afecta mas frecuentemente al ventriculo izquierdo?.
Actualmente se recomienda la biopsia de pulmén o de
ganglios linfticos en los pacientes con sarcoidosis sis-
témica y posible afectacion cardiaca, dado que presenta
mayor rédito diagndstico y menor riesgo asociado al
procedimiento, como efectuamos en nuestro paciente®.

El tratamiento de la sarcoidosis cardiaca se basa en
el abordaje de sus manifestaciones clinicas cardiovas-
culares y el tratamiento inmunosupresor en casos con
importante actividad inflamatoria de la enfermedad?.

En los pacientes con sarcoidosis cardiaca activa, es
decir, con presencia de inflamacién en la FDG-PET, se
recomienda administrar prednisona 0.5 mg/kg al dia
(dosis maxima 40 mg al dia), con control con resonancia
magnética cardiaca o FDG-PET a los 3 meses, y poste-
riormente un descenso escalonado segun ocurra la reso-
lucion de la inflamacién y de los sintomas®*. El paciente
presentado respondié adecuadamente al tratamiento con
corticosteroide, evidenciado por la mejoria clinica y la
desaparicién de la actividad metabdlica en la PET-TC.
Es importante aclarar que aun faltan estudios controla-
dos aleatorizados para la evaluacién sistematica de la
eficacia, la dosis ideal y la duracién del tratamiento con
corticosteroides. En caso de persistir o de empeorar el
grado de inflamacion, se recomienda la combinacion de
corticosteroides con inmunosupresores como el meto-
trexato, y en casos refractarios, terapia dirigida contra el
factor de necrosis tumoral (infliximab o rituximab)?.

El tratamiento médico de las complicaciones cardio-
vasculares es fundamental, aun cuando pueda ocurrir
una mejoria clinica con el tratamiento inmunosupresor
(reduccién de las arritmias ventriculares y de los blo-
queos atrioventriculares). Ante la presencia de BAVC
esta indicado el implante de marcapasos definitivo, y
se recomienda un cardiodesfibrilador implantable en
caso de arritmias ventriculares sostenidas esponta-
neas y ante la presencia de FEVI < 35% a pesar de la
inmunosupresion optima®.

El prondstico de la sarcoidosis sistémica varia depen-
diendo de los dérganos afectados. En cuanto al pronds-
tico en los pacientes con sarcoidosis cardiaca, las tasas
de supervivencia oscilan entre el 60 y el 90% a 5 afios,
dependiendo de si presentan insuficiencia cardiaca (53
vs. 90%) o FEVI < 50% (59 vs. 89%), y de si reciben
tratamiento con corticosteroides (75 vs. 10%)2.

Conclusion

La sarcoidosis cardiaca es una enfermedad infre-
cuente que debe sospecharse siempre ante un paciente

joven con espesores ventriculares aumentados vy arrit-
mias ventriculares o trastornos graves de la conduc-
cién atrioventricular sin otra causa aparente. La
evaluacion con diversas técnicas de imagen es funda-
mental para arribar a un diagndstico temprano, evaluar
el grado de actividad inflamatoria y guiar el tratamiento
en cada caso individual.
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