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> Sarcoidosis cardiaca
> Miocardiopatia dilatada

Actualmente alrededor del 50% de las formas de miocardiopatia dilatada no isquémica son clasificadas
como idiopéticas™. Las técnicas de imagen resultan fundamentales tanto para el estudio etioldgico como

para guiar la toma de muestras anatomopatoldgicas. Con este caso queremos destacar el papel de las prue-
bas de imagen en el diagndstico, tratamiento y seguimiento de las miocardiopatias.
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Currently, almost 50% of the non-ischemic forms of dilated cardiomyopathy are classified as idiopathic™. Imaging
techniques are essential both for the etiological study and for taking tissue samples. With this case we want to

highlight the role ofimaging tests in diagnosis, treatment and forecast.

Presentacion del caso

Se trata de un varén de 39 anos, exfumador, con hipertension arterial esencial
desde la adolescencia, dislipidémico e hiperuricémico. Natural de Brasil, realiza
frecuentes visitas a Espafna por cuestiones laborales.

Es portador de marcapasos DDD desde 2013 por bloqueo AV completo, sin
hallazgos en el estudio cardiolégico (ecocardiografia y coronariografia) realiza-
do en ese momento. Como otros antecedentes de interés presenté a los 20
anos una pardlisis facial periférica idiopatica y esta diagnosticado de sinusitis
crénica. Antecedentes familiares Unicamente de hipertensién. En tratamien-
to habitual con: telmisartdn 80 mg, Amlodipino 5 mg, ezetimibe/simvastatina
10/40 mg, adiro 100 mg y alopurinol 100 mg.

Acude a nuestro centro por disnea progresiva de dos semanas sin otra clinica
acompanante ni claro desencadenante de la misma. A la exploracién fisica presen-
ta crepitantes himedos en ambas bases sin otros datos de congestién periférica.

Dentro de las pruebas complementarias realizadas en Urgencias destacaba un elec-
trocardiograma con estimulacion ventricular mediada por marcapasos (Figura 1),
una gasometria arterial sin hipoxemia (p O2 arterial 93 mmHg, p CO2 36 mmHg) y
una radiografia de térax con patron reticulonodular difuso (Figura 2), por lo que
finalmente se decidi¢ ingreso en neumologia para estudio de posible enfermedad
intersticial. Mediante ecocardiograffa transtorécica es diagnosticado de dilatacién y
disfuncién ventricular izquierda severa (FEVI 18%), (Video 1y Video 2) por lo que
pasa a cargo de Cardiologia para estudio comenzandose tratamiento diurético y
neurohormonal. Entre las pruebas realizadas durante el ingreso destaca:

Analitica: NT proBNP 3146 pg/ml (10.0-125.0), aumento policlonal de in-
munoglobulinas, con anticuerpos antinucleares (ENA, DNA), perfil ANCA y
enzima convertidora de angiotensina (ECA) normales. Serologia para enfer-
medad de Chagas negativa.

Coronariografia diagnostica: arterias epicardicas sin lesiones.

Cardio RM (Figura 3y Video 3): ventriculo izquierdo severamente dilatado
(didmetro telediastdlico: 5,7 cm) con funcion sistélica severamente reduci-
da (fraccion de eyeccién: 25%). Realce tardio tras gadolinio de patron no
isquémico de distribucién medioventricular y subepicardica (probable sar-
coidosis cardiaca). Trombo apical.

TAC pulmonar (Figura 4): extensa afectacion intersticial predominante-
mente micronodular sugestiva de sarcoidosis pulmonar. Consolidacién
nodular en LID, posiblemente de cardcter inflamatorio.

PET-TAC (Video 4): hallazgos sugerentes de proceso inflamatorio sistémico
(sarcoidosis) con afectacion pulmonar, cardiaca (captacion parcheada del
radiotrazador, siendo en algunas zonas mas focal —en region basal del ven-
triculo izquierdo-), adenopética (cervical, hiliar y retroperitoneal), esplénica
y 6sea.

Con la sospecha de sarcoidosis sistémica, se procedié a la realizacién de
una biopsia transbronquial que fue informada como inflamacion crénica
granulomatosa de tipo sarcoide de distribucion difusa. Por lo que, confirma-
do el diagnéstico, se inicié tratamiento corticoideo (metilprednisolona 250
mg) durante 3 dfas, y posteriormente prednisona 40 mg al dia hasta nueva
evaluacion con PET. Asimismo durante el ingreso se realiza sustitucion del
marcapasos por DAI-TRC (presencia de taquicardia ventricular en revisién
de marcapasos, ademds de la ya comentada titulacion de farmacos para la
disfuncion ventricular).
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Figura 1. ECG a su llegada: ritmo sinusal con estimulacion ventricular
mediada por marcapasos salvo algun latido de fusién y pseudofusion

Video 2. Anélisis mediante speckle tracking: afectacién més marcada del
strain en region anterolateral basal, media y apical

Figura 2. Radiografia de térax al ingreso: marcapasos bicameral
normoimplantado, hilios levemente engrosados asi como cardiomegalia
moderada y patrén reticulonodular disperso

Figura 3. Realce tardio con Cardio RM: depésito transmural de contraste
en segmentos apicales, y medioventricular o subepicérdico en segmento
anterolateral

Video 1. Ecocardiograffa al ingreso: ventriculo izquierdo severamente Video 3. Cardio RM: ventriculo izquierdo severamente dilatado con
dilatado con disfuncién severa y aquinesia apical disfuncion sistélica grave y trombo apical
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Video 4. PET al diagndstico: captacion patoldgica parcheada miocérdica,
asi como ganglionar, 6sea y pulmonar

En el control posterior mediante PET en 3 meses se evidencian datos de buena
respuesta al tratamiento (disminucion de la actividad inflamatoria en todos los
sistemas); en la ecocardiografia se aprecia una discreta mejora de la FEVI hasta
un 30% persistiendo el trombo apical. Por este motivo se decide reduccion
progresiva de la dosis de prednisona hasta nuevo control.

Finalmente, tras 6 meses de tratamiento inmunosupresor se repite de nuevo
PET (Video 5) que demuestra ausencia de captacion miocérdica patolégica, si

Video 5. PET tras 6 meses de tratamiento corticoideo: ausencia de
captacion patoldgica miocardica

bien persiste levemente la pulmonar e hiliar; por lo que valorando la evolucion
y el riesgo/beneficio se decide suspension progresiva de la dosis de corticoide
y seguimiento estrecho del paciente tras comprobar asimismo mediante eco-
cardiografia (Video 6) mejoria de la funcién ventricular (FEVI 40%).

Video 6. Ecocardiograffa tras tratamiento corticoideo: mejoria de la FEVI
hasta un 40%

Discusion

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica granulomatosa no necrotizante
de etiologia desconocida que afecta al corazén en el 5 al 10% de los casos
sistémicos, siendo menos frecuente la afectacion aislada. Tipicamente afecta
a pacientes de edad media con especial incidencia en la raza negra. La pared
libre del ventriculo izquierdo es la localizacion preferente de las lesiones. La
afectacion cardiaca es de especial mal prondstico por su predisposicion arrit-
mogénica y consecuente riesgo de muerte subita, siendo mayor en las formas
aisladas. El blogqueo completo auriculo-ventricular es la forma de presentacion
mas frecuente, sequido de la taquicardia/fibrilacién ventricular®.

Para su diagnostico se requiere la demostracion histolégica de granulomas no ca-
seificantes asi como manifestaciones clinicas tipicas sin otra causa alternativa®. En
nuestro caso, el enfoque inicial al igual que en toda miocardiopatia dilatada, sobre
todo considerando los factores de riesgo cardiovascular del paciente, fue descartar
cardiopatia isquémica y como etiologias mas probables se barajaron tanto la dis-
funcion por marcapasos como la enfermedad de Chagas. Sin embargo, lo llamativo
del caso residia en los multiples antecedentes poco frecuentes para un varén joven
que afectaban a diversos sistemas (sinusitis, paralisis facial periférica como parte del
sindrome de Heerfordt o fiebre uveoparotidea, afectacion pulmonar, renal, etc).

Las distintas técnicas de imagen empleadas fueron la clave del diagnéstico,
mostrando ademds correlacion todas ellas (como por ejemplo las zonas de
mayor afectacion en speckle y por RM). Aungue no existe un patrén patogno-
maonico en ninguna prueba, la RM con una afectacion parcheada y multifocal
con realce de patrén no isquémico y el PET resultan especialmente Utiles. En
nuestro paciente ademas nos ayudaron a evitar la biopsia endomiocardica al
ofrecer otras zonas mas asequibles para la toma de muestras.

En cuanto al tratamiento y tras discutir el caso multidisciplinarmente se decidié
el inicio de terapia corticoidea con tres pulsos iniciales®. Se considerd también el
metotrexate como adyuvante o ahorrador de corticoides pero finalmente fue re-
chazado por el posible empeoramiento de la afectacién pulmonar. Posteriormen-
te, y gracias al seguimiento mediante PET y ecocardiograma en los que se eviden-
ciaba mejorfa de la funcién ventricular y disminucién de la actividad inflamatoria,
fue posible el descenso de terapia inmunosupresora hasta su completa retirada.
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Conclusion

La sarcoidosis cardiaca es una enfermedad infradiagnosticada que se manifies-
ta habitualmente como una forma de miocardiopatia dilatada no isquémica
con gran potencial arritmico. Mantener un alto indice de sospecha junto a las
técnicas de imagen adecuadas (RM, PET) pueden permitir un rapido diagnds-
tico de forma que el tratamiento pueda instaurarse antes de que se produzca
una afectacion grave de la enfermedad.

Ideas para recordar

Considerar la ecocardiografia transtordcica como prueba inicial basica en
todo paciente con disnea.

Apoyarse en distintas técnicas de imagen para el diagnéstico etioldgico de
la miocardiopatia dilatada.

Valor del PET-TAC para el seguimiento de la respuesta al tratamiento en la
sarcoidosis cardiaca.
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