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Resumen

Se presenta el caso de un paciente de 26 años,
con síndrome de falla cardíaca, síntomas respira-
torios persistentes, fibrilación auricular y muerte
súbita por taquicardia ventricular no sostenida;
con evidencia ecocardiográfica de insuficiencia
mitral severa y confirmación histológica e imagino-
lógica pulmonar de sarcoidosis.

Palabras clave: sarcoidosis, falla cardíaca, in-
suficiencia mitral, fibrilación auricular.

Summary

The following case presents a 26 year-old man
with heart failure, persistent respiratory symptoms,
atrial fibrillation and sudden death due to non-
sustained ventricular tachycardia with echocar-
diografic evidence of severe mitral insufficiency and
histologic and imagenologic pulmonary evidence of
sarcoidosis.

Key words: sarcoidosis, heart failure, mitral
insufficiency, atrial fibrillation.

Introducción

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica
de etiología desconocida, descrita inicialmente en

1877 por Jonathan Hutchinson, quien informó el
caso de un paciente europeo con múltiples lesio-
nes cutáneas en parches, violáceas y levantadas1.
En la actualidad, la sarcoidosis se define como una
enfermedad granulomatosa crónica que se caracte-
riza por un gran número de macrófagos y de
linfocitos T activados. El granuloma está compuesto
por la confluencia de varias células epiteliodes sin
necrosis de caseificación. Para el diagnóstico de esta
entidad, se deben excluir, en primera instancia,
enfermedades granulomatosas de etiología defini-
da. La sarcoidosis tiene una distribución global, con
predilección por la raza negra y el género femeni-
no. Es más prevalente en ciertas áreas geográficas.
Todos los órganos pueden estar comprometidos,
pero los granulomas y los cambios radiológicos
ocurren, con mayor frecuencia, en los pulmones,
hasta en el 90% de los pacientes2. Los hallazgos
pulmonares más frecuentes son: linfadenopatías
hiliares bilaterales, infiltrados pulmonares y altera-
ciones espirométricas obstructivas o restrictivas. El
compromiso de otros órganos oscila entre un 25 y
un 70%3,4.

Se presenta el caso de un paciente con sarcoidosis
cardíaca, que es una presentación poco frecuente de
esta entidad, asociada a sarcoidosis pulmonar estadio
IV (fibrosis pulmonar).
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Reporte de caso

Resumen historia clínica

Paciente masculino de 26 años, natural y residente
en Quibdó (Chocó), peluquero. Con cuadro clínico
de seis meses de evolución: dolor torácico opresivo
y difuso refractario al consumo de analgésicos, dis-
nea progresiva, edema de miembros inferiores de
predominio vespertino, con ortopnea y disnea
paroxística nocturna. El paciente presentó pérdida
subjetiva de peso, astenia, adinamia e hiporexia.
Hace un mes inicia con tos que, al comienzo, era
seca y, a las dos semanas, se tornó productiva blan-
quecina y luego amarillenta de manera intermitente,
con episodios de hemoptisis. Ningún antecedente
personal relevante. Examen físico de ingreso al Hos-
pital Universitario San Vicente de Paúl: regular esta-
do general, caquéctico, disneico. Pulso: 100/minuto;
frecuencia cardíaca: 140/minuto; arrítmica; presión
arterial de 100/70; FR 24/minuto. Auscultación car-
díaca con ritmo de galope S3 y soplo holosistólico
mitral III/VI; auscultación pulmonar con crépitos
difusos de predominio bibasal, hepatomegalia dolo-
rosa 5 cm. por debajo del reborde costal derecho a
la palpación abdominal; no esplenomegalia. Reflu-
jo hepatoyugular positivo. Ingurgitación yugular
grado III. Presencia de adenopatía supraclavicular
izquierda, de 3 cm. de diámetro, bordes irregulares,
consistencia pétrea, no dolorosa y ausencia de
adenopatías en alguna otra cadena ganglionar. En
anasarca. Se inicia manejo médico con restricción
hídrica, diuréticos, digitálicos endovenosos y
vasodilatadores, sin mejoría.

Resultados de paraclínicos relevantes

Hemograma con recuento de linfocitos de 1352/
mm3 (2000-4000); hemoglobina: 14 g/dL (13,5-
17,5); eritrosedimentación: 22 mm/3 (0-17); proteí-
na C reactiva: 1,51 mg% (0-1); creatinina: 1,5 mg%
(0,5-1); calcio sérico: 10,8 mg% (9-10); AST 52 U/L
(0-35), ALT 74 U/L (0-35); estudios microbiológicos
negativos, tuberculina con 0 mm de induración; fac-
tor reumatoide: 25 UI (menor de 20 UI); ecocardio-
grafía transtorácica con prolapso valvular mitral e
insuficiencia moderada, hipertrofia de ventrículo iz-
quierdo con severa disfunción sistólica (fracción de
eyección del 15%) y severa dilatación de la aurícula
izquierda (área de 4,6 cm.).

Se toma EKG con evidencia de fibrilación auri-
cular con respuesta ventricular rápida (Figura 1).

También se toman: radiografía del tórax PA y la-
teral izquierda (Figura 2) y TAC del tórax simple y
contrastado (Figura 3).

El paciente presenta compensación paulatina del
síndrome de falla cardíaca con manejo médico
(furosemida 80 mg IV, captopril en dosis crecientes
desde 12,5 mg hasta 50 mg/día, metoprolol a dosis
bajas desde 6,25 mg hasta 25mg/día) y control ade-
cuado de la respuesta ventricular con beta metildi-

 

Figura 1.  Registro de EKG que muestra ritmo de
fibrilación auricular con respuesta ventricular
rápida.

Figura 2.  Radiografía del tórax PA con eviden-
cia de cardiomegalia y ensanchamiento perihiliar
y mediastinal (flecha), con imagen de ocupación
alveolar en lóbulo medio derecho (punta de
flecha).
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goxina 0,1 mg/día y anticoagulación con warfarina.
Se le practica biopsia excisional de adenopatía
supraclavicular izquierda, que se envía para estudio
de anatomía patológica y microbiológico. Las
coloraciones para hongos, bacterias y micobacterias,
al igual que los cultivos para estos microorganismos
fueron negativas y la anatomía patológica reportó
reacción granulomatosa crónica no caseificante com-
patible con sarcoidosis (Figura 4).

Se inicia tratamiento inmunosupresor concomi-
tante con prednisolona 1mg/kg/día y metotrexate 10
mg IM semanal, con mantenimiento de la compen-
sación del síndrome de falla cardíaca y control ade-
cuado de la respuesta ventricular.

A la semana siguiente, el paciente presenta au-
mento de la tos e incremento de los infiltrados
pulmonares, por lo cual es evaluado por Neumología,
quien decide llevarlo a fibrobroncoscopia para toma
de estudios microbiológicos para descartar proceso
infeccioso concomitante. Durante el procedimiento,
sin documentarse hipoxemia y en total compensa-
ción de la falla cardíaca, presenta episodio de
taquicardia ventricular con colapso hemodinámico,
refractario a reanimación cardiopulmonar avanzada
y cardioversión eléctrica. El paciente fallece. La fa-
milia del paciente no acepta el procedimiento de
necropsia.

Discusión

El primer caso de sarcoidosis cardíaca se informó
en 1929 cuando Bernstein describió la presencia de
granulomas sarcoides que comprometían pericardio5.
En 1977, Roberts informó el resultado de 113
necropsias realizadas a estos pacientes, encontran-
do que la ubicación más frecuente de granulomas
fue la pared libre ventricular izquierda, seguida del
septum interventricular. Silverman analizó los resul-
tados de 84 autopsias consecutivas de pacientes con
sarcoidosis, con edad promedio de 46 años; el 61%
eran mujeres. El 27% de estos pacientes presentó
granulomas miocárdicos; el 35% fue clínicamente
silente y el resto tenía historia de falla cardíaca o
trastornos de la conducción. Cuatro pacientes pre-
sentaron muerte súbita y en solo dos de ellos existió
la sospecha clínica premortem de sarcoidosis6. En
un estudio retrospectivo de 18 mujeres y 23 hom-

 

Figura 4.  Presencia de granulomas no caseifican-
tes con células gigantes (corte histológico de
adenopatía supraclavicular izquierda; coloración
hematoxilina-eosina; aumento 40X).

Figura 3.  TAC del tórax simple y contrastado con
evidencia de compromiso alveolar e intersticial en
ambos campos pulmonares (flecha), con adenopatías
perihiliares, subcarinales y mediastinales (puntas de
flecha), además de cardiomegalia severa.
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bres con sarcoidosis cardíaca, la edad promedio al
momento del diagnóstico de compromiso cardíaco
fue 38 años. El 73% de los pacientes eran caucásicos.
Todos los pacientes tenían evidencia extracardíaca
de compromiso por sarcoidosis. El 63% de los pa-
cientes presentaron anormalidades estructurales (evi-
dentes en la ecocardiografía en el 70%) y el 22%,
alteraciones eléctricas7.

Desde entonces, se han descrito varias clases de
compromiso cardíaco por esta enfermedad, inclu-
yendo anormalidades en el sistema de conducción,
insuficiencia mitral, insuficiencia cardíaca, aneuris-
mas ventriculares, derrame y taponamiento pericár-
dicos, pericarditis, arritmias ventriculares y muerte
súbita. En este paciente que se informa, se presenta-
ron: trastornos del ritmo supraventriculares y
ventriculares, insuficiencia mitral, insuficiencia car-
díaca, muerte súbita y evidencia histopatológica de
sarcoidosis, hallazgos que confirman el compromi-
so cardíaco por sarcoidosis.

El compromiso cardíaco ocurre en el 20 a 27% de
los pacientes con sarcoidosis en Estados Unidos; se
ha descrito una frecuencia hasta del 58% en pacien-
tes japoneses. La evidencia clínica de sarcoidosis car-
díaca solo se presenta en el 5% de los casos8. Las
manifestaciones clínicas específicas dependen de la
localización y extensión del miocardio comprometi-
do. Con respecto al compromiso cardíaco evidencia-
do en este paciente, las arritmias supraventriculares
se presentan en un 19% de los casos; se atribuyen,
como causas probables, la dilatación auricular secun-
daria a disfunción ventricular izquierda o a cor
pulmonale o por el compromiso directo auricular
como foco de ritmo ectópico. También se describe,
como en este paciente, disfunción valvular en
sarcoidosis cardíaca; la insuficiencia mitral (aguda o
crónica) es el hallazgo más frecuente; parece expli-
carse con compromiso directo de los músculos
papilares; se presenta en el 68% de los casos5,6.

Otra manifestación de sarcoidosis cardíaca es el
síndrome de falla cardíaca, que es la segunda cau-
sa de muerte en estos pacientes, luego de la muerte
súbita. Por la infiltración de sarcoide, puede pre-
sentarse rigidez ventricular (disfunción diastólica
o disminución severa de la contractilidad y poste-
rior disfunción sistólica). Fahy estudió 50 casos de
sarcoidosis pulmonar, donde el 14% de ellos pre-

sentó disfunción diastólica e insuficiencia mitral
concomitantes. Puede ocurrir la presentación clíni-
ca de cardiomiopatía restrictiva o dilatada. La pre-
sencia de falla cardíaca implica un pobre pronóstico,
con una importante disminución de la sobrevida a
corto y a largo plazo (3-5 años), cuando la frac-
ción de eyección es menor del 50% (en el paciente
informado, la fracción de eyección fue del 15%).
Con respecto a la presencia de arritmias ventricu-
lares, la más frecuente es la taquicardia ventricular
(TV) sostenida o no sostenida, que se detecta en el
23% de los pacientes y es la segunda presentación
cardíaca más frecuente, luego de los bloqueos AV.
Se presume que la TV es la causa de muerte súbita
en estos pacientes. La fisiopatología de este tras-
torno del ritmo consiste en un mecanismo de
reentrada alrededor de la infiltración por sarcoide.
Existe una alta frecuencia de recurrencia de TV en
estos pacientes y de muerte súbita, como es el caso
del paciente5,6.

Con respecto al tratamiento de las sarcoidosis
cardíacas, éste debe ir dirigido a aliviar los sínto-
mas, controlar el proceso inflamatorio, prevenir el
deterioro posterior de la función miocárdica y pre-
venir la muerte súbita. Por tanto, el tratamiento debe
instaurarse una vez hecho el diagnóstico, sin espe-
rar el desarrollo de los síntomas. El pilar fundamen-
tal es el uso de corticosteroides, independiente de la
presentación clínica. Estos medicamentos han de-
mostrado mejorar el pronóstico a largo plazo y re-
vertir las anormalidades de conducción, además de
mejorar las pruebas de perfusión miocárdica. Tam-
bién existe evidencia imaginológica de disminución
de los granulomas miocárdicos por resonancia mag-
nética luego de la terapia esteroidea; ésta no tiene
mucho impacto una vez establecida la disfunción
ventricular9. En casos refractarios o de importantes
efectos adversos causados por los corticosteroides,
existen alternativas terapéuticas, como: metotrexate,
ciclosporina o ciclofosfamida10. También debe men-
cionarse, como parte del manejo de la sarcoidosis
cardíaca, el tratamiento de la falla cardíaca. El papel
de los antiarrítmicos no está claramente definido, por
la neumonitis y fibrosis pulmonar asociadas a su uti-
lización (especialmente la amiodarona) y por la alta
tasa de recurrencia y de muerte súbita pese a su uti-
lización. En casos de bloqueo AV avanzado, está
indicado el uso de marcapasos, hecho que ha dismi-
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nuido la frecuencia de muerte súbita y mejorado el
pronóstico. Con respecto al trasplante cardíaco, éste
podría tener un papel en los pacientes con clase fun-
cional NYHA IV, con mejoría de la calidad de vida
y en los cuales la sarcoidosis esté limitada al cora-
zón, pero con probabilidad de recurrencia11.

Pese a no disponer de la demostración histológica
del compromiso cardíaco en este paciente, no hubo
evidencia de otras enfermedades que explicaran el
cuadro clínico descrito; por ello se piensa y se con-
firma el caso de un paciente con sarcoidosis cardía-
ca con compromiso pulmonar estadio IV.
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