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RESUMO

A forma cardiaca isolada da Sarcoidose é pouco frequente. no entanto,
o envolvimento cardiaco na sarcoidose é mais prevalente e ocorre em 5
% desses pacientes. O diagndstico de sarcoidose cardiaca é um desafio
por causa das manifestacoes inespecificas, sendo a sensibilidade e
especificidade das modalidades diagndsticas limitadas. Este relato de
caso teve por objetivo descrever o caso de um paciente sem diagnoéstico
prévio de sarcoidose com arritmias e disturbio de conducéo ventricular
compativeis com acometimento cardiaco da doenca. Optou-se para
o tratamento um implante de marcapasso definitivo e terapia com
corticosteroides.
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ABSTRACT

The isolated cardiac form of sarcoidosis is infrequent. However,
cardiac involvement in sarcoidosis is more prevalent and occurs in 5%
of these patients. The diagnosis of cardiac sarcoidosis is a challenge
because of non-specific manifestations, and the sensitivity and
specificity of the diagnostic modalities are limited. This case report
aimed to describe the case of a patient without previous diagnosis of
sarcoidosis with arrhythmias and ventricular conduction disturbance
compatible with cardiac involvement of the disease. A definitive
pacemaker implant and corticosteroid therapy were chosen for the
treatment.

KEYWORDS: Sarcoidosis/Heart; Arrhythmias, Cardiac; Implantable
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INTRODUGCAO

A forma cardiaca isolada da Sarcoidose é pouco frequente.
No entanto, o envolvimento cardiaco em pacientes com
sarcoidose é mais reconhecido e ocorrem em 5% desses
pacientes. Por isso é fundamental o seu diagndstico precoce,
por se tratar de uma causa importante de mortalidade
associada a essa doenca. Embora fatores ambientais e
genéticos estejam implicados na patogénese, a etiologia
da sarcoidose permanece desconhecida. As trés principais
manifestacdes da sarcoidose cardiaca sdo as anormalidades
de conducéo, arritmias ventriculares e insuficiéncia cardiaca
estando associadas com um prognostico ruim. Apesar de
pouco dados na literatura, a terapia imunossupressora tem sido
indicada no tratamento da doenca e a terapia com implante
de cardiodesfibrilador é frequentemente recomendada em
pacientes com manifestacoes clinicas da sarcoidose cardiaca'.

O diagndstico de sarcoidose cardiaca é um desafio por
causa das manifestacdes inespecificas, sendo a sensibilidade
e especificidade das modalidades diagndsticas limitadas.
Este relato de caso teve por objetivo descrever o caso de

um paciente sem diagnostico prévio de sarcoidose com
arritmias e distUrbio de condugédo ventricular compativeis com
acometimento cardiaco da doenca. Realizando uma revisao
baseado na literatura atual.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, com 73 anos de idade, sem
conjuge, caucasiano, natural de Jau e procedente da cidade de
Sao Paulo, Estado de Sdo Paulo, Brasil. O paciente foi internado
na enfermaria do marca-passo do Instituto Dante Pazzanese de
Cardiologia (IDPC) por referir episédios de tontura e lipotimia
sem relagdo postural ou com esforco fisico ha cerca de trés
anos. Em outubro de 2013 sofreu um acidente de transito por
ter apresentado sincope do tipo liga-desliga, quando conduzia
seu vefculo. Na época realizou tomografia de cranio que
demonstrou achados com padrées de normalidade.

Na internagcdo, ao ser examinado apresentava bom
estado geral, consciente e orientado, corado, hidratado,
anictérico, aciandtico e afebril. A pressdo arterial aferida foi de
130x80mmhg e a frequéncia cardiaca (FC) foi de 80 batimentos
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por minuto (bpm). O aparelho respiratério, cardiovascular
e as extremidades estavam semiologicamente normais. Na
historia patoldgica pregressa relatou hipertensao arterial
sistémica, diabetes mellitus tipo 2, dislipidemia e trés infartos
do miocardio prévios em 1978, 1989 e o Ultimo em 2010 sem
supra do segmento ST, foi optado por tratamento clinico
na época, no IDPC. O paciente ja havia sido submetido a
gastroduodenectomia Billroth Il e também relatou um episddio
de pancreatite. Fazia uso de AAS, sinvastatina, metformina,
gliclazida, enalapril, atenolol, anlodipino e clortalidona.

Diante deste quadro mal definido, foram revisados
os eletrocardiogramas prévios que mostraram alteracdes
eletrofisiolégicas  sugestivas de acometimento do septo
interventricular, foram observadas ondas q nas derivacbes
V1,V2 e V3, e também, disturbio de conducao intraventricular,
aparecimento de bloqueio de ramo direito na evolucdo do caso
(figura 1). A radiografia de térax era normal.

Foi feito o exame de Holter no dia 21/11/2013 que
encontrou FC minima de 56 bpm as 21h 31minutos, FC média
de 74bpm e méxima de 120 bpm as 07h 13minutos; evidenciou
218 extrassistoles ventriculares (EV < 1%) sendo 212 Isoladas, 6
bigeminismo e 1 Taquicardia (6 batimentos, FC 95bpm as 10h
38minutos); e, 2.346 extrassistoles supraventriculares (ESSV 3%)
sendo 2.343 Isoladas e 1 Taquicardia (3 batimentos FC 124 as
03h 34minutos) com auséncia de Pausas.

O paciente realizou ecocardiograma  transtoracico
(22/11/13) com os seguintes resultados: aorta de 35mm,
atrio esquerdo de 41mm, didametro diastdlico final ventricular
esquerdo de 40mm, septo e parede posterior 13mm e 10mm,
respectivamente; Fracdo de Fjecdo 63%. Disfuncdo Diastolica
grau Il; refluxo discreto mitral, refluxo discreto adrtico, refluxo
discreto tricUspide e presséo sistdlica de arterial pulmonar de
55 mmHg.

No ultimo Cateterismo cardiaco realizado em 17/11/2010
apresentava a corondria direita com lesdo proximal de 30% e
demais vasos coronarios sem lesoes.

Foi feito estudo eletrofisioldgico (EEF) e ressonancia nuclear
magnética (RNM) cardiaca. O EEF demonstrou um intervalo
A-H 150 milissequndos (ms), H-VD 175 ms, H-V de 110 ms e
presenca de taquicardia ventricular polimérfica com trés extra-
estimulos que teve reversao espontanea. Na RNM houve realce
tardio com predominio em mesocardio nos segmentos basal
e médio, em 17% da massa miocardica, compativel com a

Figura 1: Eletrocardiograma com realce tardio com predominio em
mesocardio nos segmentos basal e médio, em 17% da massa miocardica,
compativel com a hipotese diagnostica de sarcoidose cardiaca.
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hipdtese diagndstica de sarcoidose cardiaca (figura 2). Optou-
se para o tratamento um implante de marcapasso definitivo e
terapia com corticosteroides.

DISCUSSAO

A sarcoidose é uma doencga inflamatéria granulomatosa
de causa desconhecida que mais frequentemente envolve o
parénguima pulmonar e os ganglios linfaticos, pode também
causar adenopatia, miosite, febre, aortite, doenca renal,
leptomeningite, paralisia de nervos cranianos ou massas
intraparenquimatosas, alteracbes oftdlmicas, cutdneas e
cardiacas’.

Um quarto dos doentes com sarcoidose apresenta
envolvimento cardiaco, que frequentemente é assintomatico,
mas pode se manifestar como pericardite, geralmente nao
significativa, e como arritmias, transtornos de condugéo
cardiaca e, raramente, insuficiéncia cardiaca®.

As manifestacdes clinicas cardiacas estao relacionadas com
a localizacdo, extensdo e atividade da doenca que podem ser
desde alteracbes eletrocardiograficas pouco especificas até
podendo ocorrer morte subita como primeira manifestacao
cardiaca (tanto devido a arritmia ventricular como a bloqueios
atrioventriculares)3.

O envolvimento da porcdo basal do septo interventricular
leva a disturbios de condugédo, manifestacdo mais comum da
sarcoidose cardiaca, causando graus varidveis de blogueios
de ramo e bloqueios atrioventriculares. Com o BAVT (Bloqueio
atrioventricular total) podendo afetar até 30% dos doentes e
frequentemente a sincope é a manifestacdo inicial>*.

As arritmias ventriculares sdo relacionadas ao envolvimento
miocardico pelos granulomas néo caseosos e areas de processo
inflamatério em resolugdo que geralmente evoluem com
a formacdo de cicatriz miocérdica, fornecendo o substrato
para 0 mecanismo de reentrada. Extra-sistoles e taquicardias
ventriculares  monomoérficas  sdo  mais  frequentemente
observadas, contudo, também podem ocorrer arritmias
polimadrficas. J& as arritmias supraventriculares (extrassistoles,
flutter e fibrilacdo) sdo mais comumente consequéncias da

Figura 2: Distlurbio de conducéo intraventricular, aparecimento de
bloqueio de ramo direito na evolucédo do caso.
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dilatacdo auricular secundaria a disfuncdo ventricular ou cor
pulmonar*?.

A infiltracdo granulomatosa tem predilecdo para o
envolvimento do ventriculo esquerdo, particularmente a area
superior do septo, mas pode adotar um padréo de manchas,
sendo assim, sua distribuicdo influencia na probabilidade de
se obter uma bidpsia da regido endomiocdrdica acometida;
portanto, apesar de altamente especifica, a bidpsia
endomiocardica tem uma baixa sensibilidade e ndo deve ser
realizada rotineiramente como teste diagndstico*s.

O diagndstico de sarcoidose cardiaca é dificil, e muitas
vezes o clinico deve iniciar o tratamento mesmo na auséncia
do diagnéstico histolégico definitivo®.

O ECG (Eletrocardiograma) de repouso pode estar alterado
em 20% a 30% dos pacientes com sarcoidose cardiaca. As
alteragdes sao, em geral, inespecificas, como alteragdes de
segmento ST e onda T, assim como presenca de extra-sistoles
e disturbios de conducdo. Na monitorizacdo com Holter pode-
se identificar taquiarritmias graves ou bloqueios cardiacos em
pacientes assintomaticos, devendo ser sempre realizada e
qualquer alteracao no eletrocardiograma ou no Holter requer
maior avaliagdo com exames de imagem?5”,

O ecocardiograma detecta anormalidades em até 40%
dos pacientes com sarcoidose. Essas anormalidades incluem:
hipocinesia ou discinesia focal ou global, aumento de camaras,
adelgacamento da parede ventricular ou aneurismas, dilatagdo
ventricular ou hipertrofia, fracdo de ejecdo deprimida, disfuncéo
diastdlica, regurgitacdo valvar e derrame pericardico. Alteragdes
segmentares acometem com maior prevaléncia as paredes
anterior e apical. %7

Os exames com radioisétopos é uma possibilidade
diagndstica, sendo que a cintilografia perfusional com uso
do télio-201 parece superior ao ecocardiograma em mostrar
alteracdo segmentar de contracdo de parede. As dreas de
necrose ou fibrose ndo captam o farmaco; porém, na fase de
estresse, pode ocorrer a regressdo total ou parcial do defeito
(fendbmeno chamado de distribuicdo reversa, que se diferencia
do padréo de alteracédo da doenca arterial coronariana) %64,

Além disso, as areas com defeito de perfusdo na sarcoidose
divergem do territério de distribuicdo coronaria. Com o uso
da cintilografia com gélio pode-se identificar &reas com
processo inflamatério ativo. Alguns estudos sugerem que a
combinacéo de defeito de perfusdo com talio e captacdo de
gdlio pode predizer a resposta a corticosteroides. Mas, por
ter uma resolucdo espacial superior, a ressonancia magnética
é considerada o melhor exame de imagem na avaliagdo da
sarcoidose. Os infiltrados granulomatosos sdo vistos como
zonas intramiocardicas de sinal mais intenso, sendo mais
evidente nas imagens em T2, em razdo do edema associado
a inflamacéo das lesdées granulomatosas, apresentando realce
com gadolineo®”?.

A ressonancia nuclear magnética com gadolinio, para
avaliacdo de realce tardio nas regides de infiltracdo é
caracteristico do acometimento cardiaco, e pode ser Util
na determinacdo e na necessidade e duracdo da terapia
com imunossupressores embora essa abordagem ndo seja
comprovada em ensaios clinicos. Além disso, o acometimento
miocérdico da sarcoidose pode resultar em dreas de cicatrizes
fibréticas arritmogénicas e ndo responsivas aos esteroides®.

Existem poucas dados na literatura se os doentes com
sarcoidose cardiaca apresentariam elevado risco de morte
subita, assim o estudo eletrofisiolégico (EEF) com estimulagdo
ventricular pode predizer futuros eventos arritmogénicos nesta
populacao. Apesar da natureza progressiva da sarcoidose, ndo
nos permite assegurar que a nao indutibilidade de TV num
determinado momento, se mantera assim apos alteragdes no
grau de envolvimento miocardico®*.

Mehta et al. estudaram 76 doentes, 20 com sarcoidose
sistémica demonstrada por biopsia, com envolvimento cardiaco
assintomatico, e verificaram que 11% tinham TV indutivel em
EEF. Durante um follow-up médio de 5 anos, seis dos oito
doentes com EEF positivo apresentaram TV espontanea ou
morreram, comparativamente com uma morte no grupo com
EEF negativo (p<0.001).

O tratamento da sarcoidose com esteroides pode diminuir
o0 numero de extrassistoles ventriculares e de episédios de
TV (Taquicardia ventricular), assim, o risco de morte subita
também poderia ser reduzido. Contudo, a dose ideal de
imunossupressores e 0 momento de inicio do tratamento, bem
como a sua duracao, ainda ndo foram definidos na literatura
cientifica. Além disso, os seus efeitos na evolucao clinica da
doenca ainda ndo foram avaliados em estudos prospectivos
e a resolucdo dos granulomas pode deixar um substrato
arritmogénico*'°

A prevengao primdria de morte subita cardiaca deve
orientar-se de acordo com a experiéncia profissional e avaliacdo
clinica, reforcando a importancia de observar sintomas como
sincope e funcdo ventricular.'®

CONCLUSAO

A sarcoidose cardiaca de forma isolada é uma manifestacao
incomum dessa doenca infiltrativa. Contudo, na forma classica
da doenca é imperativo um rastreio do possivel acometimento
cardiaco, devido a potencial gravidade destas alteracoes. Além
disso, sabe-se que a forma cardiaca desta doenca pode ser a
manifestacdo clinica inicial, que deve ser suspeitada em todo
o individuo jovem com bloqueios cardiacos aparentemente
idiopaticos, visando assim avaliagdo da necessidade de
prevencdo de morte cardiaca através de dispositivos
cardioimplantaveis e corticoterapia.
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