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Cardiac involvement in sarcoidosis

Cardiac sarcoidosis is a rare but potentially fatal condition that can mimic more common conditions. Recent advances in imaging technology that allow
easier detection of cardiac involvement confirm that minimally symptomatic or asymptomatic cardiac involvement is far more prevalent than previously
thought. Often the first manifestation of cardiac sarcoidosic is sudden death or a cardiac arrest. Because of the potential life-threatening complications
and potential benefit of treatment, all patients diagnosed with sarcoidosis should be screened for cardiac involvement. We studied a 57 year old female
patient with acute onset of this illness manifested by recurrent ventricular arrhythmias and progressive heart failure. We confirmed cardiac involvement by
magnetic resonance imaging after discovering characteristic mediastinal lymphadenopathy at the high-resolution computed tomography. Corticosteroid
treatment and the implantable cardioverter-defibrillator improved the long-term clinical condition. At the end of the 8" month of supervision the patient
retained her asymptomatic clinical condition.

Key words: cardiac sarcoidosis, ventricular arrhythmia, progressive heart failure, corticosteroids.

ITopakeHue ceppa Mpu capKougose

ITopa)xeHye cepyLia Iy CapKON03e pefikoe 3a60/IeBaHIIe, HO BO3MOYKHOCTb CMEPTE/IbHOTO 3a00/IeBaHIA MOTY T MIMUTHPOBATD YacThle 3a00/IeBaHNUA.
ITocrte mepBBIX HPOSIBICHNIT TOPAKEHNSI CepAlia IIPY CApKOM03€e BO3HNKAET BHE3AIIHasi CMEPTb VI OCTAaHOBKA Ceplia. Tak Kak 9TO MOXeT ObITh
OITACHBIM /IS YKMU3HM OC/IO>KHEHNMEM ¥ HOTeHIIMaIbHBIM 3 PeKTOM JIedeH, Y BCeX MAIYIEeHTOB C JMarHO30M CapKOMI03 MOXKET OBITh IIOPaXKEHO U CepAlLe.
BO3HNKHOBeHNe KIMHNYECKUX IPOSIBICHNIT IPY TOPAKEHNN CEPALla B CAPKONI03€e COIPOBOXK/AAETCsI HeOMaronpysaTHbIM NPOrao3oM. [IpencrasieH
KIMHUYeCKIIT CTy4all IalMeHTKY, 57 7IeT, 6e3 cepAedHO-COCYAUCTOl IaTOJIOTMY B aHaMHe3e, C OCTPbIM Ha4a/IOM CapKOU/03a, IPOSABIICHHDIM TSDKE/IBIM
MOpaKeHVIeM CepALIa, C BBIPAXKEHHO JUCQYHKIIE IEBOTO XKeTYL0UYKa I C XKeMyFOYKOBOI Taxmaputmueir. [IpimMeHeHe KOPTUKOCTEPOUFHOI Teparn
U MMIDVIAaHTALVA feUOPIIATOpa-KapAuoBepTepa IV COCTOSHME TAllMeHTKM Ha /I TE/IbHBII IePUOJ BpEeMeHIL.

KnroueBble ctoBa: CapKoOMa03, TaXMapuTMusA, CEpAEIHO-COCYyANCTDIE 60H€3HI/I, KOPTUKOCTEpONbI.

Introducere zeificat [1, 2]. Etiologia este incomplet cunoscutd, factorii
ambientali §i genetici concurand in generarea unor reactii

Sarcoidoza este o afectiune multisistemicéd inflamatorie, R
imunologice responsabile de alterarile tisulare [3, 4]. In 90%

caracterizatd prin prezenta granulomului epitelioid neca-
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din cazuri sarcoidoza se manifesta prin afectare pulmonars,
avand evolutie indelungati si asimptomatica [4, 5].

Afectarea cordului in sarcoidozd agraveazd esential evo-
lutia si prognosticul bolii, modificind tactica de tratament.
Manifestdrile sarcoidozei cardiace (SC) pot varia de la des-
coperiri accidentale pani la cardiomiopatii sau aritmii fatale.
Conform unor relatiri SC se prezinti clinic la doar 2-7% din
pacienti, pe cand afectarea cardiacd subclinicd este observata
in aproximativ 20% cazuri, deseori fiind confirmata la necro-
psii. Moartea subita poate fi manifestarea primard a bolii in
15-17% din cazuri, intadlnindu-se mai frecventla tineri [1, 2, 6].

Afectarea cardiacd este principala cauza de deces printre
pacientii cu sarcoidozd, cu o ratd a mortalitatii de 50-85%
[6]. Cauzele frecvente de deces sunt aritmiile sau afectarea
conductibilitatii atrioventriculare, reflectind infiltrarea gra-
nulomatoasa in sistemul de conducere sau muschiul cardiac.
Cardiomiopatiile dilatative sau restrictive cu insuficienta
cardiacd progresiva au fost prezente la 49% din pacientii
diagnosticati cu sarcoidozi cardiacd, asociind o mortalitate
de 62% [1-4].

Prezentdm in continuare cazul unei paciente cu debut
clinic acut de sarcoidozd, manifestat prin afectare severa a
cordului, exprimata prin disfunctie severd de ventricul sting
si tahiaritmie ventriculara. Tratamentul cu corticosteroizi
si implantul de cardioverter-defibrilator au ameliorat starea
pacientei pe termen lung. Aceste argumente confirma necesi-
tatea diagnosticdrii ,,active” a afectarii cardiace in sarcoidoza.

Prezentare de caz

Pacienta, in varstd de 57 de ani, fusese internata de urgentd
intr-un serviciu de cardiologie din cauza palpitatiilor, insotite
de stari presincopale, dispnee de repaus, durere toracica. Pe
parcursul urmaririi in blocul de terapie intensiva, pacienta
prezenta crize repetate de tahicardie, asociate cu alterarea
stdrii generale, cu fenomene de debit cardiac scazut (hipoten-
siune, anurie), necesitand o cardioversie electricid. Examenul
ECG in acea perioada a evidentiat tahicardie cu complexele
ORS largi, de tip bloc de ram drept cu frecventa 180 pe minut
(fig. 1), aparitia unei supradeniveldri de segment ST, cu con-

Fig. 1. ECG - tahicardie ventriculara cu alura
ventriculara 200/min.

In pofida tratamentului antiaritmic aplicat (amiodarona,
lidocaind i. v.), pacienta continua si prezinte paroxisme de
tahicardie ventriculara, asociate cu tulburari hemodinamice
care necesitau aplicarea socului electric.

Fig. 2. ECG - ritm sinusal cu alura ventriculara 84/min, axa
electrica deviata spre stinga, unda ,,P” pulmonara, bloc
incomplet de ramura dreapta a f. Hiss, fara modificari de
faza terminala, tendinté de supradenivelare de segment ST
cu concavitate superioara in derivatiile II-II, avF.

Peste 24 de ore de la debutul bolii, pacienta este transferatd
in Clinica Institutului de Cardiologie, data fiind problema
de diagnostic diferential intre ischemia miocadici acuta sau
alta afectare miocardica care cauzase tahicardia ventriculara
recidivantd asociata cu tulburdari hemodinamice.

Din spusele pacientei, ea se considera siandtoasd pana la
debutul brusc al acuzelor prezentate mai sus. Durerile retro-
sternale constrictive nu erau determinate de efort fizic, aveau
duratd variabild (mai frecvent 20-30 de minute), fiind insotite
de accese de palpitatii, stiri presincopale, dispnee de repaus.

Examenul obiectiv la internare releva o pacientd normo-
ponderald cu tegumente pale, murmur vezicular aspru prezent
simetric, diminuat bazal bilateral fard raluri, zgomote cardiace
ritmice, fara sufluri cardiace, jugulare neturgide, fira edeme
periferice si ficat cu marginea inferioard sub rebordul costal,
fara deficit neurologic.

Manifestirile clinice precum si rezultatul pozitiv al tropo-
ninei miocardice, recoltate in camera de gardd, s-au considerat
a fi determinate de o insuficienta coronariand acuta, pacienta
fiind internatd in blocul de terapie intensiva cu diagnosticul
prezumptiv de “Sindrom coronarian acut fara supradenivelare
de segment ST, paroxism de tahicardie ventriculara sustinuta”.
S-a initiat un tratament cu aspirind, heparina si cordarona.

Examenul ecocardiografic a evidentiat tulburari de kine-
ticd segmentard in teritoriul inferior posterior, in segmentele
bazale, cu kineticd normald in teritoriul anterior, insuficientd
mitrald moderatd cu fractia de ejectie (FE) de 38%.

S-a efectuat coronarografia de urgentd, care nu a evidentiat
leziuni stenozante pe arterele coronariene.

Radiografia cardio-pulmonard a ardtat cimpuri pulmo-
nare clare, cord in limite normale.

Starea pacientei se mentinea grava, fiind prezent fatiga-
bilitatea marcatd, dispneea la efort fizic mic, tusea seacd si
aparitia durerilor in regiunea toracica dreaptd cu accentuare
la inspir profund si la tuse. Din prima zi de internare s-a deter-
minat si prezenta unei subfebrilitati (t — 37,2-37,6°), nesesizate
clinic de pacienta. Pe parcursul primelor 10 zile pacienta a
suportat 6 recurente de tahicardie ventriculara cu frecventa
de 160-180 min, fiind insotite de instabilitate hemodinamica
si decompensare cardiaca (hipotensiune arteriald, dispnee,
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raluri crepitante pulmonare subscapular bilateral, semne de
stazd venoasa pulmonard la examenul radiologic), fapt care
impunea efectuarea cardioversiei electrice de urgenta.

Probele biologice au relevat viteza de sedimentare a eritro-
citelor majorata (VSH-41 mm/h), hiperlipidemie (colesterolul
total — 5,6 mmol/l, trigliceride - 2,25 mmol/l, LDL - 3,27
mmol/l), hipocalcemie (0,53 mmol/l), hipomagnezemie (0,6
mmol/l), transaminaze - initial majorate (ALT - 154,0; AST
- 67,0 u/l) cu revenire ulterioard in limitele normei. Tropo-
nina a fost pozitivd la 4 recoltari, pe toatd durata spitalizarii.
Rezultatele testarii hormonilor tiroidieni, renina, aldosteronul,
probele imunobiologice, glicemia, ureea, creatinina, bilirubina
nu au prezentat devieri patologice.

La monitorizarea electrocardiograficd timp de 24 de ore
(HolterECG) s-au apreciat extrasistole ventriculare solitare,
un ritm sinusal cu frecventa 56-97 min, un paroxism susti-
nut de tahicardie ventriculara cu frecventa 175 min de tipul
blocului de ram drept His, fara pauze patologice sau semne
certe de ischemie.

Examenul ecocardiografic transtoracic, efectuat repetat, a
depistat hipokinezia peretelui inferior, posterior in segmentele
bazale, akinezia segmentului mediu al peretelui inferior si
posterior al VS. Functia de pompa a miocardului ventriculului
stang (VS) era difuz scazutd, predominant din contul septului
interventricular (FE 38%), erau prezente semne de hiperten-
siune pulmonara moderatd. La examenul Doppler EcoCG a
fost stabilitd o insuficienta a valvei mitrale gradul I, a valvei
tricuspide gradul IT; a valvei pulmonare - gradul 1.

Diagnosticul pacientei rdimanea neclar. Nu aveau explicatie
tusea, subfebrilitatea, durerea aparuta in torace la inspir, astfel
luandu-se decizia de a efectua tomografia computerizata a
toracelui si mediastinului (64 slices). Ultima a determinat un
aspect tomografic al plaménilor si mediastinului prezentat de
un patern cu multiple granuloame non-cazeoase cu distributie
perilimfatica, asociat cu limfadenopatie hilara simetrica si
mediastinald. S-a determinat un focar de consolidare, carac-
teristic pentru un focar de bronhopneumonie in lobul inferior
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Fig. 3. Tomografia computerizatd a toracelui si
mediastinului (64 slices).

al plaméanului drept i pleurizie nepronuntata bazal pe dreapta.
Afectarea pulmonara si a ganglionilor limfatici mediastinali
s-au prezentat a fi caracteristice unei sarcoidoze (fig. 3).

Suspiciunea apéruti de afectare cardiaci in sarcoidozd, a
fost confirmatd de rezonanta magnetica nucleara cu contrast
a cordului. Aceasta a depistat arii de leziuni inflamatorii
fibrotice cu distributie subepicardiald si intramurald in mi-
ocardul VS, cu semne de activitate a procesului inflamator
(edem), disfunctie sistolicd severd a VS (FE = 25%), disfunctie
diastolicd a VS, afectare minimald a miocardului ventriculului
drept, efuzie pericardica, limfadenopatie hilard i mediastinala
(fig. 4, 5, 6).

Astfel, caracterul leziunilor miocardului, depistate prin
rezonanta magnetica nucleard a cordului, in corelatie cu datele
tomografiei computerizate a plaménilor si mediastinului, au
fost in favoarea diagnosticului de sarcoidozi a cordului. A
fost stabilit diagnosticul de ,,Sarcoidoza activd cu afectarea
cordului si tahicardie ventriculard recidivantd, suprimata
prin cardioversie electricd, insuficientd cardiaca III NYHA,
sarcoidoza pulmonara cu pleurizie pe dreapta, sarcoidoza a
ganglionilor limfatici stadiul II si a glandelor paratiroide”. A
fost initiatd corticoterapia cu methylprednisolon 48 mg/zi, pe
o perioada de 2 luni cu reducerea ulterioard a dozei pana la 4
mg/zi. S-a continuat tratamentul antiaritmic cu amiodarona
(200 mg/zi), au fost indicate: prestarium 5 mg, spironolactona
50 mg/zi, aspinird 100 mg/zi. In scop de profilaxie a mortii
subite, bolnavei i s-a implantat defibrilator cardiac.

Pacienta a fost supravegheatd pe parcursul a 8 luni. A con-
tinuat corticoterapia cu methylprednisolon 4 mg, cordarona,
inhibitor al enzimei de conversie, statine, verogpiron, calciu.
Manifestdrile clinice se limitau la o dispnee moderata la efort
fizic. Functia de pompa a miocardului ventriculului stang, eva-
luaté ecocardiografic si prin efectuarea tomografiei cardiace,
nu s-a modificat. Nu prezinta tuse, palpitatii si dureri cardiace.
Cardiodefibrilatorul nu s-a activat pe durata evidentei. Probele
biologice colectate repetat, inclusiv troponina, cardiac au fost
in limitele normei.

Fig. 4. Secventa steady-state free-precession cine in axul
orizontal lung, la sfirsitul diastolei. Dilatarea
ventriculului sting (LV EDV: 195 ml),
cu functie sistolica redusa (LV EF:25%).
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Fig. 5. Axul orizontal lung (stinga) si axul vertical lung (dreapta) a cordului in secventd T1 ponderata fast field-echo
postcontrast la 10 si 12 minute dupa injectarea a 0.2 mmol/’kg a Gd DTPA. Se vizualizeaza contrastarea focala, cu
confluiere, subepicardialia si intramurala.

Discutii

Sarcoidoza cardiacd reprezintd, fard drept de apel, o con-
ditie clinica cu riscuri vitale. Polimorfismul manifestarilor
clinice si, de multe ori, lipsa lor de specificitate reprezinta
primul obstacol in recunoasterea bolii. In literatura de speci-
alitate s-a confirmat faptul ci formele de SC care evolueaza cu
tulburiri de ritm cardiac, ca in cazul de fatd, au potential letal
mult mai mare decat afectarea altor organe datoritd intarzierii
momentului diagnostic si, deci, cel al interventiei terapeutice.

Sarcoidoza (boala Besnier-Boeck-Schumann) este o pa-
tologie rard, cu manifestari clinice extrem de diverse, care
poate deveni fatald. Prevalenta acestei conditii clinice variaza
in diferite regiuni ale lumii de la 2-51a 100 de mii populatie in
Rusia, 10-15 - in Romania (date aproximative), 64 - in Suedia,
pand la 300-400 bolnavi la 100 000 de locuitori in populatia
afro-americand [6, 7]. Cel mai frecvent acest diagnostic in
Europa se stabileste in tédrile scandinave — 50-60 de cazuri la
100 000 de locuitori [7]. Etiologia acestei maladii nu este sta-
bilita. Studii recente considera formarea granuloamelor ca un
raspuns imunologic la un trigger antigenic neidentificat [3, 8].

Apare mai frecvent la persoanele cu varsta cuprinsé in-
tre 20 si 40 de ani, femeile fiind afectate mai frecvent decét
bérbatii [1, 6]. Sarcoidoza ataca diverse organe si tesuturi
(plaméni, tegumente, ochi, spling, ficat, ganglioni periferici,
glande parotide, muschi, sistem nervos), dar §i inima in mai
mult de 20-25% cazuri [1, 8].

Cordul poate fi afectat direct, prin granuloame miocardice
sau indirect, prin afectarea pliméanului ceea ce poate duce la
cord pulmonar cronic. In afectarea directd, boala are mai mult
caracter restrictiv din cauza infiltratiei granulomatoase, dar
poate evolua si intr-o cardiomiopatie dilatativd cu diminuarea
contractilitatii si marirea cavitatilor cordului, insuficienta car-
diacd fiind progresiva si rezistenta la tratament. Impregnarea
granulomatoasd poate implica toate structurile cordului, cel
mai frecvent depistindu-se in peretele liber al VS si septului
interventricular.

Implicarea cordului in aceastd patologie creste mult riscul
de deces al pacientilor prin tahiaritmii ventriculare recurente
care nu raspund la tratamentul antiaritmic medicamentos, si
subit din aceste cauze este relatati la 24-65% din decesele cu
afectare cardiaca in sarcoidoza, in SUA [8].

Foarte frecvent afectarea cordului in sarcoidozd rimane
ocultd, sincopele si, uneori, moartea subitd cardiaca fiind
primele manifestari ale bolii. Rata mortalitatii, determinatd in
autopsii, variaza de la 50-85% cazuri. Intr-un studiu efectuat
in Japonia pe 320 de autopsii, mortalitatea la pacientii cu sar-
coidoza si afectare cardiacd a fost de 46,9%, pe cand dintre ei
au prezentat manifestari clinice pe parcursul vietii doar 26,7%
[8]. Tata de ce implicarea cardiaca se va cduta activ la fiecare
pacient depistat cu sarcoidoza.

Aceste particularitati, desigur, explicd dificultatea si lipsa
unei strategii optimale in evaluarea diagnostica a acestor
pacienti.

Desi biopsia endomiocardiald constituie standardul de aur
in diagnosticarea sarcoidozei cardiace, fiind inalt specificd, ea
este nesensibild din cauza neomogenitatii afectérii cordului,
limitandu-se, de obicei, la cazurile in care se suspecteazd afec-
tarea cardiacd si nu se depisteaza afectarea altor organe. Mult
mai eficientd in evaluarea diagnostica a acestor pacienti pare
a fi rezonanta magnetica nucleara a cordului, care a atins in
unele studii o sensibilitate si specificitate marcata, mai avand
si avantajul neexpunerii pacientului la iradiere.

Cazul descris este un exemplu elocvent de debut al sarco-
idozei prin manifestdri clinice cardiace, si anume, tahiaritmii
ventriculare care, din fericire, nu au evoluat fatal. Survine prin
debut brusc la o pacientd cu varstd mai mare decat cea medie,
raportatd pentru aceasta patologie.

Stabilirea diagnosticului de sarcoidoza este o sarcind ane-
voioasd atat din cauza incidentei relativ rare a bolii, a lipsei
unui algoritm diagnostic bine conturat, cat si multitudinea
manifestérilor clinice cauzate de afectarea poliorganica. Re-
zultatele pozitive repetate la testarea markerilor de necroza
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Fig. 6. Axul scurt a cordului in secventa T1 ponderata fast field-echo postcontrast la 14 minute dupi injectarea a
0.2 mmol/kg a Gd DTPA. Se vizualizeaza contrastarea focala, cu confluiere, subepicardiala si intramurala.

miocardicd, prezenta zonelor de akinezie pe fundal de hipoki-
nezie difuzd, apreciatd la ecocardiografie si prezenta durerilor
retrosternale constrictive, au dus la presupunerea initiald a
originii ischemice a modificérilor apérute care, insé, au fost
infirmate de coronaroangiografie.

Sarcoidoza, constituind cauza afectarii miocardice a
fost confirmata la rezonanta magnetica nucleara a cordului,
investigatia cu cea mai inaltd specificitate la moment, iar to-
mografia computerizatd a cutiei toracice a apreciat prezenta
afectdrii pulmonare si a ganglionilor limfatici mediastinali,
caracteristica acestei maladii.

Incertitudini planeaza atat in diagnosticarea cét si in
tratamentul sarcoidozei cardiace. Desi trialuri clinice rando-
mizate care ar evalua eficienta tratamentului in sarcoidozé cu
implicarea cordului lipsesc, corticoterapia riméane medicatia
obligatorie, ce se va institui cdt mai precoce pentru a stopa
procesul inflamator si formarea granuloamelor [5, 8]. In ca-
zul prezentat instituirea terapiei corticosteroide asociata cu
tratament antiaritmic cu amiodarona, in doza de sustinere a
dus la ameliorarea stérii generale si disparitia recurentelor de
tahicardie ventriculara.

Raméne controversatd si indicatia pentru implant de
cardiodefibrilator la acesti pacienti. Decesul subit in pofida
tratamentului antiaritmic medicamentos din mai multe studii,
aimpus o atitudine mai agresiva fata de profilaxia secundara.
Desigur, nu exista dubii ca, atunci cand sunt prezente tahiarit-
miile ventriculare sustinute, este afectatd functia de contractie
sau motilitatea muschiului cardiac si determinam modificéri
la ECG, acestor pacienti cu sarcoidoza li se va implanta cardi-
odefibrilatorul [1, 8]. Mai dificil este de a aprecia necesitatea
acestui implant atunci cdnd nu este prezenta clinica cardiacd,
lipsesc modificdri ECG-e, functia cardiaca este pastrata, nu
s-au detectat tahiaritmii ventriculare sustinute, iar implica-
rea cordului s-a stabilit prin rezonantd magneticd nucleara.
Existd o carentd de studii ce ar evalua necesitatea implantului
de cardiodefibrilator in sarcoidoza cardiaca asimptomatica.

Ghidul ACC/AHA/HRS dedicat dispozitivelor implantabi-
le ,,Guidelines for Device-Based Therapy of Cardiac Rhythm
Abnormalities, 2008 specifica implantul de cardiodefibrilator
in sarcoidoza cardiacd ca o recomandare de clasa II.

Desigur, sunt necesare noi trialuri clinice pentru a rés-
punde la toate intrebdrile care apar atunci cind avem in fatd
un pacient cu sarcoidoza cardiaca. Este important sa retinem
cd este o conditie clinicd rard, dar potential fatala, care este
deseori ,,sdraca,, in manifestari clinice si se va considera in
evaluarea diagnosticd la toti pacientii cu sarcoidoza.

Am prezentat acest caz datorita complexitatii sale, subli-
niind dificultatea stabilirii uneori a diagnosticului etiologic
si implicit al conduitei terapeutice optime. In cazul nostru
investigatiile imagistice tip RM/CT au putut diferentia carac-
terul afectarii cardiace.
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