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Cartas científicas

Sarcoidosis cardíaca, un desafío diagnóstico. Reporte de dos casos

Resumen

La sarcoidosis cardíaca (SC) está subdiagnosticada; puede presentarse en pacientes asintomáticos o ser fatal como con-
secuencia de arritmias graves, muerte súbita e insuficiencia cardíaca refractaria. El tratamiento inmunosupresor puede
mejorar la evolución de la enfermedad. Se presentan dos casos clínicos con sarcoidosis previamente conocida que en la
evolución se diagnostica SC. En el primer caso se realiza diagnóstico mediante biopsia miocárdica durante cirugía de
reemplazo valvular, y, en el segundo caso, mediante tomografía por emisión de positrones solicitada por sospecha de SC
al presentar palpitaciones y arritmia sinusal. Se discuten aspectos clínicos, diagnósticos y terapeúticos.
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Cardiac sarcoidosis, a diagnostic challenge. Two case report

Summary

Cardiac sarcoidosis is underdiagnosed; it may occur in asymptomatic patients or be fatal as a consequence of severe
arrhythmias, sudden death and refractory heart failure. Immunosuppressive treatment can improve the course of the
disease. Two clinical cases with previously known sarcoidosis are presented and in the evolution cardiac sarcoidosis is
diagnosed. In the first case, the diagnosis was made by means of myocardial biopsy during valvular replacement surgery,
and in the second case by positron emission tomography requested for suspicion of cardiac sarcoidosis, when presenting
palpitations and sinus arrhythmia. Clinical, diagnostic and therapeutic aspects are discussed.
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Sarcoidose cardiaca, um desafio diagnóstico. Relato de dois casos

Resumo

A sarcoidose cardíaca é subdiagnosticada; pode acontecer em pacientes assintomáticos ou ser fatal como conseqüência de
arritmias graves, morte súbita e insuficiência cardíaca refratária. O tratamento imunossupressor pode melhorar o curso
da doença. Dois casos clínicos com sarcoidose previamente conhecida são apresentados e na evolução é diagnosticada sar-
coidose cardíaca. No primeiro caso, fez-se o diagnóstico por meio de biópsia miocárdica durante a cirurgia de substituição
valvar e, no segundo caso, por tomografia por emissão de pósitrons solicitada por suspeita de sarcoidose cardíaca, quando
apresentava palpitações e arritmia sinusal. Aspectos clínicos, diagnósticos e terapêuticos são discutidos.
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Sra. Editora:

Introducción

La sarcoidosis cardíaca (SC) es una entidad infre-
cuente y relativamente desconocida. La granuloma-
tosis suele afectar al septo basal, nodo auriculoven-

tricular (AV), haz de His y áreas focales en la pared
libre ventricular y músculos papilares. El paciente
con sarcoidosis y compromiso cardíaco puede en-
contrarse asintomático desde el punto de vista car-
diovascular, o bien presentar arrritmias o insufi-
ciencia cardíaca, o ambas. La muerte súbita y la in-
suficiencia cardíaca refractaria son las complicacio-
nes más temidas. La sospecha clínica precoz de SC
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en pacientes con diagnóstico de sarcoidosis y tam-
bién en los que presentan cardiopatía sin etiología
definida es fundamental(1). A pesar de que las series
clásicas reportan 2%-5% de afectación cardíaca en
la sarcoidosis sistémica, esta varía en las diferentes
regiones geográficas, siendo más prevalente en al-
gunos países, como Japón, y en general se reporta
que podría encontrarse en el 70% de las autopsias
de enfermos con sarcoidosis. Puede manifestarse
como bloqueo cardíaco completo, arritmias ventri-
culares, insuficiencia cardíaca, derrame pericárdi-
co, hipertensión arterial pulmonar y aneurismas
ventriculares.

Las nuevas técnicas de imagen como la resonan-
cia magnética cardíaca (RMC) y la tomografía por
emisión de positrones/tomografía computarizada
con 18F fluorodesoxiglucosa (PET/TC) suponen un
gran avance para el diagnóstico y la evaluación pro-
nóstica. Si el diagnóstico es precoz, la inmunosupre-
sión y el tratamiento de las arritmias pueden dete-
ner la evolución de la enfermedad(2).

Presentación de casos

Caso 1

Hombre de 62 años con marcapaso definitivo bica-
meral por bloqueo AV completo (BAV), que consul-
ta hace siete años por repercusión general, tos esca-
sa y adenopatías inguinales. Al examen físico se des-
taca: examen cardiovascular y respiratorio norma-
les, adenopatías inguinales bilaterales que no for-
man conglomerados y esplenomegalia grado I. Ra-
diografía de tórax: ensanchamiento mediastinal y
nódulos pulmonares bilaterales. TC: micronódulos
pulmonares, adenopatías hiliomediastinales, retro-
peritoneales, inguinales y esplenomegalia. Se reali-
za biopsia de adenopatías inguinales que diagnosti-

ca proceso granulomatoso no necrotizante consti-
tuido por granulomas de tipo sarcoide. Se plantea
sarcoidosis estadio 2 radiológico con compromiso
extrarrespiratorio, esplénico y adenomegalias ex-
tratorácicas. Espirometría y test de difusión de mo-
nóxido de carbono (DLCO): normales (capacidad vi-
tal forzada [CVF] 99%, DLCO 86%). Se indica pred-
nisona durante seis meses con mejoría de síntomas
y estabilidad imagenológica. Mantiene prednisona
a dosis de 5 mg/día. Hace tres años agrega disnea de
esfuerzo rápidamente progresiva y ángor de esfuer-
zo. Ecocardiograma: estenosis aórtica severa, área
de 1 cm2, gradiente máximo de 50 mmHg; fracción
de eyección del ventrículo izquierdo (FEVI) 30%.
Ecoestrés con dobutamina: VI dilatado e hipertrófi-
co, FEVI 20%, valvulopatía aórtica con severa este-
nosis con bajo gasto y reserva contráctil presente.
Angiocoronariografía (CACG): estenosis severa de
arteria descendente anterior (ADA) medial. Se rea-
liza sustitución valvular aórtica con válvula biológi-
ca y revascularización de ADA.

Durante la cirugía se realiza biopsia endomio-
cárdica y pulmonar que informa: proceso inflama-
torio crónico granulomatoso sin necrosis, compati-
ble con sarcoidosis a nivel pulmonar y cardíaco (fi-
guras 1 y 2). Dado el compromiso cardíaco se indica
metotrexate, con mala tolerancia digestiva, por lo
cual se cambia a azatioprina 100 mg/día, tratamien-
to que recibe durante dos años. El paciente evolu-
ciona asintomático, con estabilidad funcional respi-
ratoria y cardiovascular a tres años del diagnóstico
de SC.

Se indica PET/TC para control de compromiso
cardíaco que informa ausencia de captación meta-
bólica cardíaca. Se suspende azatioprina hace seis
meses, con buena evolución.
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Figura 1. Granulomas tipo sarcoide, sin necrosis, en mio-
cardio.

Figura 2. Infiltrado inflamatorio crónico granulomatoso en
miocardio.



Caso 2

Mujer de 35 años, consulta hace seis años por cua-
dro de tres meses de evolución dado por adenopatías
cervicales, astenia y adelgazamiento. TC: nódulos
pulmonares, engrosamiento intersticial bilateral y
adenopatías cervicales, mediastinales, hiliares, ab-
dominales, retroperitoneales e inguinales (figuras 3
y 4). Biopsia ganglionar cervical: proceso granulo-
matoso crónico no necrotizante compatible con sar-
coidosis. Electrocardiograma (ECG) y ecocardio-
grama normales. Recibe prednisona durante 18
meses manteniendo estabilidad clínica, imagenoló-
gica y funcional respiratoria.

Luego de tres años de realizado el diagnóstico,
agrega disnea y palpitaciones; en ECG y Holter pre-
senta taquicardia sinusal. Ecocardiograma normal.
DLCO: 138%, CVF: 124%. Se solicita PET/TC por
planteo de compromiso miocárdico. RMC no dispo-
nible.

El resultado del PET/TC informa: captación he-
terogénea y parcheada miocárdica compatible con
sarcoidosis (figura 5).

Se inicia tratamiento inmunosupresor con meto-
trexate, evitando la realización de biopsia miocárdica.
La evolución de la paciente ha sido favorable a tres
años del diagnóstico de SC, sin evidencia de complica-
ciones cardíacas y con estabilidad respiratoria.

Discusión

La presentación clínica de la sarcoidosis es muy va-
riada. El paciente puede ser asintomático y sospe-
charse el diagnóstico frente a una radiografía de tó-
rax patológica, o bien presentar síntomas respirato-
rios, fundamentalmente tos seca y disnea, que
orienten a enfermedad pulmonar y de cuyo estudio
surja el diagnóstico de la enfermedad.

Las manifestaciones extrarrespiratorias de la
sarcoidosis son variadas, pudiendo encontrarse eri-
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Figura 3. TC: micronódulos pulmonares bilaterales cisura-
les y subpleurales, engrosamiento intersticial.

Figura 4. TC: adenopatías mediastinales (flecha).

Figura 5. PET/TC: actividad metabólica cardíaca heterogénea y parcheada.



tema nodoso, síndrome poliadenomegálico, uveítis
y nefrolitiasis cálcica, entre otras.

En cuanto al compromiso cardíaco, puede ser
asintomático o manifestarse con palpitaciones, sín-
cope, insuficiencia cardíaca y muerte súbita. Las
manifestaciones clínicas de compromiso miocárdico
están presentes en alrededor de 5% de los pacientes
con sarcoidosis. La disnea puede deberse a numero-
sas causas, como compromiso intersticial y endo-
bronquial, entre otras, por lo cual la SC puede resul-
tar subdiagnosticada(1-3).

El screening para SC no ha sido estandarizado,
pero la presencia de síntomas y signos cardíacos,
anormalidades en ECG, Holter o ecocardiograma,
han demostrado alta sensibilidad para detectar SC
en pacientes con diagnóstico previo de sarcoidosis
pulmonar(4,5).

En el primer caso, el paciente agrega disnea de
origen cardíaco y diagnóstico de valvulopatía aórti-
ca, siendo confirmada la SC por biopsia endomio-
cárdica. En el segundo caso, las palpitaciones y la ta-
quicardia sinusal, sin otra etiología evidente, fue-
ron la guía diagnóstica.

Los pacientes con sarcoidosis deben realizarse
ECG como parte de su evaluación inicial, a pesar de
que es un estudio de baja sensibilidad para la eva-
luación de SC y los hallazgos son inespecíficos(5).

El BAV es la alteración más común, como pre-
sentó el primer caso, y la taquicardia ventricular y
la fibrilación ventricular lo siguen en frecuencia,
siendo causa de muerte súbita(4).

Existen cuatro condiciones que inducen a sospe-
char SC(3):

1. Pacientes menores de 55 años con BAV de II o
III grado, sostenido o permanente, inexplicable.

2. Menores de 55 años con anormalidades en el
ECG en ausencia de enfermedad coronaria o
hereditaria.

3. Pacientes con taquicardia ventricular sostenida
monomórfica o miocardiopatía, o ambas.

4. Pacientes con diagnóstico de sarcoidosis extra-
cardíaca, con o sin síntomas cardíacos.

En cuanto al ecocardiograma, los hallazgos tam-
bién son inespecíficos. La SC puede ser interpreta-
da como miocardiopatía dilatada idiopática, miocar-
diopatía ventricular derecha arritmogénica o aneu-
risma ventricular idiopático(4). La biopsia endomio-
cárdica tiene alta especificidad, pero baja sensibili-
dad. Por otra parte, puede existir compromiso loca-
lizado en el material de la biopsia a diferencia de
otras patologías infiltrativas, lo cual disminuye su
rendimiento(5). La lesión característica de la sarcoi-
dosis es el granuloma no caseoso, que consiste en cú-
mulos de células gigantes con inclusiones citoplas-

máticas (cuerpos estrellados de Schaumann) y linfo-
citos.

De acuerdo con las guías del Japanese Ministry
of Health and Welfare (1993), el diagnóstico de SC
puede establecerse con criterios histológicos y clíni-
cos(6). Se establecen los siguientes grupos:

� Grupo de diagnóstico histológico: se confirma el
diagnóstico en el análisis histológico de la biop-
sia endomiocárdica o en muestras posoperato-
rias al evidenciarse granulomas epitelioides sin
caseificación.

� Grupo de diagnóstico clínico: en pacientes con
diagnóstico histológico de sarcoidosis extra-
cardíaca se sospecha SC cuando están presen-
tes el ítem A y uno o más de los ítems B a E:

A) Bloqueo completo de rama derecha; hemi-
bloqueo anterior izquierdo; BAV; taquicar-
dia ventricular; extrasistolía ventricular (>
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 miocárdica con Tl-201
o acumulación anormal con Ga-67 o Tc-99.

D) Presión intracardíaca anormal, bajo volu-
men minuto o FEVI deprimida.

E) Fibrosis intersticial o infiltrado celular al
menos de grado moderado, incluso si son ha-
llazgos inespecíficos.

La RMC con contraste de gadolinio y la PET/
TC suponen un gran avance para el diagnóstico y la
evaluación pronóstica(7). Esto ha determinado que
el Japanese Ministry of Health and Welfare esta-
bleciera recientemente dos nuevos escenarios
diagnósticos de la SC: biopsia, procedimiento inva-
sivo y con sensibilidad limitada (20%-50%), o uno o
más criterios diagnósticos (ecocardiograma, RMC
o PET/TC).

La RMC puede mostrar un patrón sugestivo de
la enfermedad, con realce parcheado de la pared la-
teral y basal; posee un alto valor predictivo negati-
vo.

El PET/TC ha demostrado utilidad diagnósti-
ca en detección de SC en la última década y fue el
estudio de imagen empleado en el segundo caso;
sin embargo, se sugiere la combinación de varios
estudios diagnósticos para su evaluación. Las le-
siones activas de la SC y su respuesta al trata-
miento serían mejor detectadas por PET/TC,
mientras que la RMC podría ser más útil para de-
tectar lesiones fibróticas. Los estudios de imagen
de perfusión nuclear miocárdica también son úti-
les para la detección de lesiones fibróticas(8).
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En el primer caso el diagnóstico se realizó por
biopsia y el control evolutivo por PET/TC no mostró
actividad, siendo de utilidad para definir la suspen-
sión del inmunosupresor.

El tratamiento con corticoides está indicado en
estos pacientes, aunque las dosis y la duración no
están definidas(9). El tratamiento de la SC está diri-
gido a controlar la inflamación y prevenir la fibro-
sis.

En el primer caso, el PET/TC fue de utilidad pa-
ra decidir cuándo suspender el tratamiento inmu-
nosupresor. Otros tratamientos, como antiarrítmi-
cos, ablación por catéter, dispositivos implantables,
se utilizarán dependiendo de la presentación clíni-
ca(5). El trasplante cardíaco puede plantearse si el
paciente presenta insuficiencia cardíaca refracta-
ria(9).

En cuanto al pronóstico, los predictores inde-
pendientes de mortalidad son la clase funcional, el

diámetro telediastólico del VI y la presencia de ta-
quicardia ventricular sostenida. Se refiere una so-
brevida de dos años en pacientes sin tratamiento in-
munosupresor y de 40%-60% a los cinco años en los
pacientes tratados(10).

Conclusiones

En todo paciente con sarcoidosis debe realizarse
evaluación para detectar precozmente compromiso
cardíaco. No existe un método diagnóstico gold

standard para la SC. En pacientes asintomáticos, la
historia clínica, el examen físico y el ECG deben re-
petirse anualmente. En caso de síntomas o altera-
ciones en el ECG se sugiere realizar ecocardiogra-
ma, RMC y PET/TC, herramientas de utilidad en el
diagnóstico y seguimiento de estos pacientes.
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