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Palabras clave Resumen

> Sarcoidosis La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que afecta a cualquier érgano, raramente al corazon.
- Corazén - El objetivo de este trabajo es presentar el caso de un paciente con muerte subita por sarcoidosis, lo cual es
B Muerte stibita infrecuente, aunque aproximadamente el 25% de los pacientes tienen granulomas no calcificados en dife-

rentes érganos, pero sélo el 5% tienen enfermedades cardiacas. El caso clinico presenta a un paciente de
43 afos con hipertension arterial severa con tratamiento especializado y con varios ingresos por insufi-
ciencia coronaria aguda. En el Ultimo, es trasladado a nuestra sala por infarto en evolucién. Encontramos
solamente una radiografia de térax con adenopatias hiliares bilaterales, confirmado por tomografia axial, re-
portandose ademds adenopatias mediastinicas. El resto de los exdmenes eran normales, incluyendo ultraso-
nido abdominal. El electrocardiograma mostré hipertrofia ventricular izquierda, isquemia anterior extensa,
fibrilaciéon auricular y extrasistoles ventriculares. Presentd parada cardiaca con muerte subita. La necropsia
mostro sarcoidosis pulmonar, ganglionar e infiltracién endomiocardiaca. Se ha demostrado que esta enfer-
medad, cuando afecta el corazdn, tiene un prondstico ominoso por las diferentes alteraciones cardiacas que
ocasiona, pero lo mas terrible es la muerte subita, como ocurrié en este caso.

Keywords Abstract
> Sarcoidosis Sarcoidosis is a multisystem disease that affects any organ, rarely the heart. Objective: To present the case of a
& Heart patient with sudden death due to sarcoidosis which is infrequent, although approximately 25% of patients have

> Sudden death noncalcified granulomas in different organs, but only 5% have heart diseases. Case report: A 43-year-old patient

with severe arterial hypertension with specialized treatment and several admissions with acute coronary insuffi-
ciency. In the last admission, he was transferred to our Ward due to an infarct in evolution. We only found a chest
x-ray with bilateral hilar adenopathy that was confirmed by axial tomography and mediastinal lymph nodes were
also reported. The rest of the exams were normal including abdominal ultrasound. The electrocardiogram showed
left ventricular hypertrophy, extensive anterior ischemia, atrial fibrillation and ventricular extrasystoles. He presen-
ted cardiac arrest with sudden death. Necropsy showed pulmonary sarcoidosis, lymph node and endomyocardial
infiltration. Conclusion: It has been shown that this disease when it affects the heart has an ominous prognosis
due to the different cardiac alterations that it causes, but the most terrible thing is sudden death, as it happened
in this case.

> La afectacion directa del corazén por sarcoidosis da lugar a complicaciones funcionales que causan la mayor parte de las muertes por esta entidad; la muerte
subita puede afnadirse a estas causas.
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Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria multisistémica de etiologia
desconocida que predominantemente afecta a los pulmones y a los ganglios
intratoracicos.

Es una enfermedad que se manifiesta por la presencia de granulomas no cal-
cificados en los 6rganos vy tejidos afectados'. La causa de esta enfermedad es
desconocida, los esfuerzos para identificar una posible etiologia infecciosa han
sido inutiles. Las secuelas clinicas resultan del impacto de los ganglios sobre
varios 6rganos. Las células T juegan un papel central en el desarrollo de la
enfermedad ya que es posible que produzcan una excesiva reaccion celular
inmune. Esto puede ser manifiesto clinicamente por la inversién de CD4/CD8.
También hay un aumento del factor de necrosis tumoral y receptores de fac-
tores de necrosis tumoral®?. Se ha demostrado un aumento de TH1 citocinas
como el interferén' 2 Debido a su potencial tan variado y difuso, muchos 6r-
ganos pueden ser afectados y presentarse con innumerables manifestaciones
clinicas. La afectacién cardiaca en la sarcoidosis se ha reportado en el 25-39%
de los pacientes, siendo el responsable del 85% de las muertes atribuidas a
esta enfermedad®.

El objetivo de este trabajo es presentar el caso de un paciente que pre-
sentaba una enfermedad cardiaca coronaria de larga fecha, que murié
subitamente; el estudio histopatoldgico demostré que se trataba de una
sarcoidosis.

Caso clinico

Paciente masculino de 43 afos, de raza negra, electricista, con antecedentes
de padre y madre hipertensos, fumador de 30 cigarros/dfa. Desde hace 3 afios
comienza a presentar hipertension arterial severa por lo cual es atendido por la
especialidad de Cardiologia. Hace 2 afos aproximadamente, fue ingresado por
infarto agudo de miocardio de cara anterior con electrocardiograma (ECG) que
reveld supradesnivelacion ST-T en V3 V4 y ecocardiografia transtoracica que
mostraba hipocinesia del ventriculo izquierdo. No se realizd coronariografia
por no contar con el examen en nuestro hospital. Se practicd trombdlisis con
estreptocinasa recombinante, observandose reperfusion coronaria de acuer-
do con criterios clinicos, electrocardiogréficos y bioguimicos, egresandolo con
tratamiento.

Se mantiene un ano estable, hasta el afio pasado, cuando comienza con pre-
cordalgias, disneay opresion, con cifras tensionales elevadas. En ese momen-
to, presentd ECG con ondas Q profundas y signos de hipertrofia ventricular
izquierda. Se le indica reposo y tratamiento, pero requiri¢ ingreso en sala
especializada durante 15 dias, siendo egresado sin manifestaciones clinicas.
Posteriormente, presenta dolor precordial intenso, con disneas y trastornos
del ritmo, por lo que ingresa en sala de terapia para completar estudio y
observacion.

El examen fisico era totalmente normal por aparatos y sistemas, excepto el car-
diovascular, donde se objetivo soplo sistolico IlI/VI (Levine), taquiarritmia por
fibrilacion auricular y extrasistoles ventriculares aisladas. El tacto rectal era nor-
mal y el fondo de ojo mostraba retinopatia hipertensiva grado II.

Los estudios analiticos practicados en la sala de procedencia y en nuestra sala
eran normales.

La radiograffa de térax mostré adenopatias bilaterales con engrosamiento
parahiliar bilateral atipico. La tomografia axial computarizada (TAC) (Figura 1)

mostréd nédulos bilaterales, adenopatias de un patrén miliar, ademds de ade-
nopatias hiliares y mediastinales.

Figura 1. Muestra radiopacidad micronodular fina en ambos campos
pulmonares

El ultrasonido abdominal y de prostata era totalmente normal. Estando en la
sala, presenta dolor precordial intenso, opresivo, con parada cardiaca, la cual no
resuelve con las medidas de resucitaciéon empleada.

El estudio necrépsico mostrd por histopatologfa granuloma pulmonar sar-
coidético, asi como los ganglios no caseosos propios de esta enfermedad
(Figura 2).
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Figura 2. Microfotografia con presencia de granuloma. Presencia de linfocitos
y células gigantes multinucleadas

A nivel del corazén, se observd macroscédpicamente un punteado granulo-
matoso (flechas) compatible con la sarcoidosis, rodeado por areas congestivas
endomiocérdicas (Figura 3).

La histopatologfa demostré un granuloma sarcoidético donde se apreciaba un
cuerpo asteroide (Figura 4).
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Figura 3. Macrofotografia del corazén mostrando pequefios nédulos
endomiocérdicos (flechas)

Figura 4. Microfotograffa a un campo a gran aumento. Obsérvese
la presencia de un cuerpo asteroide tipico dentro de la célula gigante
(H/E-100X A. inmersion)

Discusion y conclusiones

La presentacion de esta enfermedad depende de la extensién y severidad
de los érganos afectados®. Aproximadamente el 15% de los casos son asin-
tomaticos*. Las principales manifestaciones clinicas son los trastornos de la
conduccién como taquicardias ventriculares, muerte subita e insuficiencia
cardiaca. La sarcoidosis cardiaca es la mayor causa de mortalidad por esta
enfermedad. La causa de muerte en esta entidad se constata en menos del
5% de todos los pacientes®*. En Europa y Japdn las complicaciones cardia-
cas son las principales causas de muerte, pero en Estados Unidos son las
complicaciones pulmonares®. Miwa et al.’, en 141 casos, cuatro presentaron
alteraciones cardiacas con un tiempo de evolucién de 3 a 8 afos. Milman
et al® en 21 anos reportaron ocho casos con arritmia y cardiomiopatia por
sarcoidosis, en tres por biopsia endomiocardiaca, en tres por trasplante de
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corazén y dos en la autopsia, como en nuestro caso, de ellos dos tenfan
bloqueo de ramas, cinco arritmias ventriculares y seis cardiomiopatias con
insuficiencia cardfaca.

La sarcoidosis puede producir insuficiencia cardiaca, arritmias y muerte subi-
ta, Bagwwan et al'’, en Reino Unido, en 1.720 casos de sarcoidosis cardiaca,
encontraron 17 que presentaron macroscopicamente hipertrofia ventricular,
dilatacién de las paredes de los ventriculos y fibrosis, cambios que semejaban
alteraciones del ventriculo derecho que producian arritmias, cardiomiopatias y
otros eran casos normales®>° %, Los examenes histolégicos de sus casos mos-
traron dreas de fibrosis e inflamacion focal linfocitica que simulaban infartos o
miocarditis®.

Esta enfermedad es de una alta remisiéon y de una baja mortalidad, pero la
afectacion cardiaca ensombrece este criterio, ya que desde el punto de vista
cardiaco puede producir cualquier tipo de alteraciéon cardiaca, mas comun-
mente arritmias de cualquier tipo, anomalias de conduccion e insuficiencia
cardiaca?®'®. La muerte subita o el sincope son frecuentes, de hecho suele
ser la primera manifestacion de la afeccién miocérdica de la enfermedad y
estdn ocasionados por arritmias ventriculares paroxisticas o trastornos de
conduccién como lo son los diferentes grados de bloqueo cardiaco que en
la enfermedad se produce’ . Sin embargo, los hallazgos mas frecuentes son
los bloqueos auriculoventriculares (BAV). Entre el 16-35% de los pacientes
se presentan con BAV o taquicardia ventricular de etiologia desconocida. Se
ha descrito muerte subita en més del 60% de los pacientes con sarcoidosis
cardiaca en los estudios de anatomia patoldgica, por tanto la muerte subita
es la mas temida y desafortunadamente una de las mas frecuentes manifes-
taciones de la afectacion cardiaca** %" El sincope es frecuente y puede
reflejar arritmias paroxisticas o trastornos de conduccion”* ", Con frecuencia,
se observan arritmias auriculares o ventriculares, especialmente taquicardia
ventricular’-®. Hay anormalidades en el ECG hasta en un 50% de los pacientes,
los del ritmo, de conduccion y repolarizacién son habituales en ausencia de
sintomas cardiovasculares, sin embargo la arritmia con frecuencia es paroxis-
tica por lo que el diagndstico de sarcoidosis cardiaca suele retrasarse por no
ser frecuente el hallazgo de alteraciones electrocardiograficas en pacientes
libres de sintomatologias''. La radiografia de térax es un examen de mucha
importancia, pues la afectacion hiliar bilateral esté presente en el 95% de los
casos. En este paciente, previo a su Ultimo ingreso no se le realizdé por nega-
tiva familiar a recibir radiaciones. Después de brindarle terapia psicolégica,
accedio a realizarse los estudios imagenoldgicos. La resonancia magnética
cardiaca (RMC) ha demostrado una sensibilidad del 100%, una especificidad
del 80% y un indice de predicciéon del 55% en el diagndstico de esta enferme-
dad®® 2 (nosotros por lo regular no la practicamos). Recientes estudios han
demostrado que la tomografia con emision de positrones tiene un 100% de
sensibilidad para detectar el inicio de la sarcoidosis cardiaca’® (nosotros no
tenemos en nuestro medio este examen, pero recordar que la RMC es una
modalidad imagenoldgica que sirve para el diagnéstico de multiples cardio-
miopatfas''). En ocasiones, es necesaria la biopsia endomiocardica, teniendo
en cuenta las caracteristicas del enfermo” 1% Recordar que el 25% de los pa-
cientes tienen granulomas en las autopsias, pero sélo el 5% tiene sarcoidosis
cardiaca, por lo que la realizacion de la biopsia debe tenerse en cuenta en el
estudio del paciente®> .

El tratamiento incluye terapia con inmunosupresores, marcapasos permanen-
tes o desfibriladores cardiovertidores implantables en pacientes con riesgo de
muerte subita*®.

La afectacion cardiaca en una sarcoidosis previamente no diagnosticada pue-
de ser causa de muerte subita como lo observamos en este enfermo. En caso
de un ECG con alteraciones en pacientes sin causa conocida o sin historia de
enfermedad cardiaca conocida, la sarcoidosis debe ser considerada en el diag-
nostico diferencial de esta enfermedad.
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