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Paciente de 59 anos de idade, natural de Passagem (MG)
e procedente de Sao Paulo, sabia ser portadora de sarcoidose
hepatica e pulmonar e foi encaminhada para consulta no
hospital (18/10/2001) em razdo de queixa de aceleragao no
coragao ha dez meses, além de fadiga e cansago quando
caminhava e do surgimento de edema. Houve constatagao
de cardiomegalia em radiografia de térax. Fazia uso de
prednisona, espironolactona e furosemida.

Abidpsia hepatica (29/11/2000) revelou bloqueio do efluxo
venoso e hepatite granulomatosa (granulomas epitelidides com
células gigantes e necrose focal).

A paciente havia recebido inicialmente tratamento para
tuberculose pulmonar. Apresentava sindrome de Cushing pelo
uso prolongado de prednisona.

O histérico familiar inclufa pai falecido aos 58 anos de
idade por asma brénquica; mae falecida aos 58 anos em
conseqiéncia de diabete melito. Um irmao da paciente havia
falecido aos 54 anos em razao de enfisema pulmonar e asma,
e outro havia falecido aos 28 anos por suicidio.

O exame fisico (18/10/2001) revelou peso de 96 kg, altura
de 157 c¢m, pulso com 100 batimentos por minuto, com
presenca de extra-sistoles, pressao arterial 120x80 mmHg.
A semiologia pulmonar nao revelou alteragées. O exame
do coracao mostrou ritmo cardiaco regular com presenca
de extra-sistoles freqlientes. O abdome era globoso e de
dificil palpagao.

O eletrocardiograma (15/10/2001) revelou extra-sistoles
supraventriculares e ventriculares, bloqueio da divisao antero-
superior do ramo esquerdo e bloqueio do ramo direito do
feixe de His (fig. 1).

A radiografia do térax mostrava aumento da area cardfaca
++/4, aumento da trama vasobronquica em bases pulmonares
e aorta alongada.
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A tomografia de térax (12/3/2003) revelou espessamento
difuso das paredes bronquicas, linfonodo diafragmatico menor
que 1 cm a direita e aumento de nimero dos linfonodos
axilares, todos com diametros menores que 1 cm. Na
tomografia abdominal havia massa supra-isquio-retal com
dimensoes de 15cmx8cmx6,5cm.

O exame ultra-sonografico do abdome evidenciou
hepatomegalia, nédulos hepaticos, sinais de hipertensao portal
e de hepatopatia cronica.

Os exames laboratoriais (15/10/2001) mostravam:
hemoglobina 12,6 g/dl, hematécrito 38%, eritrécitos 4200000
por mm?, leucécitos 8700 por mm?, colesterolemia 364 mg/
dl, triglicérides 91 mg/dl, creatinina 0,9 mg/dl, glicemia 119
mg/dl. As pesquisas de anticorpos antimitocondrias, anticélula
parietal, antimusculo liso renal e gastrico, antimicrossoma de
figado e rim, anticorpo anticitosol hepatico foram negativas.
A adenosina deaminase foi de 8,3 U/l no liquido ascitico.
A pesquisa de bacilos dlcool-acido resistentes no lavado
bronquico foi negativa; fosfatase alcalina 500 U/, ALT 135 U/,
AST 96 U/, gama GT 1165 U/I, desidrogenase lactica 499 U/l;
colesterol 258 mg/dl (HDL-C 100 mg/dl, LDL-C 144 mg/dl) e
triglicérides 72 mg/dl. O coagulograma era normal.

Foram acrescentados atenolol 50 mg, sinvastatina 20 mg e
enalapril 5 mg ao tratamento que a paciente vinha recebendo.

O ecocardiograma (1/2/2002) revelou espessura do septo
interventricular 10 mm, de parede posterior do ventriculo
esquerdo 9 mm, didmetros de ventriculo esquerdo 51/32
(diastdlico/sistélico), fragao de ejecao do ventriculo esquerdo
75%. As valvas mitral e adrtica exibiram espessamento. O
ventriculo e &trio direitos e o pericardio foram considerados
normais. O exame com Doppler demonstrou insuficiéncia
mitral de grau discreto.

A ressondncia magnética (2/2/2002) revelou disfuncao
discreta do ventriculo esquerdo, com realce tardio dos
ventriculos direito e esquerdo, compativel com cardiomiopatia
de etiologia nao-isquémica.

A reavaliacao clinica na evolugao (7/2/2002) evidenciou
melhora da palpitagao. Nao houve mudanca significativa
no seguimento (2/10/2002, 6/6/2002). A partir desta Gltima
avaliagao, recebeu a recomendagdo de ater-se ao seguimento
pneumolégico que ja fazia anteriormente.

Foi suspenso o tratamento com prednisona e iniciado o
tratamento imunossupressor.

Depois de dois meses (8/8/2002), retornou ao hospital com
queixa de episédios de pré-sincope que se iniciaram havia 30
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Fig. 1 - ECG — Extra-sistoles supraventriculares e ventriculares; bloqueio do ramo direito e da divisao antero-superior do ramo esquerdo.

dias. Informou que em atendimento médico de emergéncia
foi verificada pressao arterial 60x40 mmHg, e no exame
clinico a pressao arterial foi 130x70 mmHg em dectbito dorsal
horizontal, e 110x60 mmHg em posigao sentada. Foi feito o
diagnéstico de hipotensao postural, suspenso o uso de atenolol
e a paciente foi reencaminhada para nova avaliagao.

O eletrocardiograma (28/8/2003) mostrou ritmo sinusal com
perfodos de taquicardia atrial, extra-sistoles supraventriculares,
extra-sistoles ventriculares polimérficas, bloqueio divisional
antero-superior do ramo esquerdo e bloqueio do ramo direito
do feixe de His (fig. 2).

Dois anos ap6s (21/7/2005) apresentou episédio de pré-
sincope e foi constatada bradicardia, com 40 batimentos por
minuto. O eletrocardiograma revelou bloqueio atrioventricular
de 2° grau tipo Il de Mobitz. A paciente foi encaminhada para

tratamento neste hospital.

O exame fisico revelou paciente consciente, eupnéica,
afebril, corada. A freqiéncia cardiaca foi de 40 batimentos
por minuto, a pressao arterial foi de 110x70 mmHg, a
freqliéncia respiratéria de 16 incursdes por minuto. O exame
dos pulmdes nao revelou alteragdo semiolégica. O exame
do coragao revelou bulhas ritmicas, normofonéticas, sem
sopros. O exame do abdome evidenciou ascite volumosa,
com circulacdo colateral visivel. Havia edema ++/4 de
membros inferiores.

A avaliagao laboratorial é apresentada na tabela 1.

Foi implantado marcapasso provisério (21/7/2005) pela
veia jugular direita; houve perda de captura e foi repassado
em 23/7/2005.

b g A a5

esquerdo.

Fig. 2 - ECC - episodio de taquicardia atrial; extra-sistoles supraventriculares e ventriculares; bloqueio do ramo direito e da divisdo antero-superior do ramo
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Tabela 1 - Evolucéo laboratorial

21 jul. 25 jul. 30 jul. 31 jul. 12 ago. 2 ago.

Hemoglobina (g/dl) 10,5 11,3 12,5 13,4 11,3
Hematdcrito (%) 33 34
Leucécitos/mm? 3.600 3.700 18.500 16.100 11.700
Plaquetas/mm? 85.000 71.000 125.000 91.000
Uréia (mg/dl) 34 37 91 129 187
Creatinina (mg/dl) 1 0,9 2,3 3,7 4,1 3,8
Sédio (mEg/l) 140 139 139 138 141
Potéssio (mEgq/l) 4,2 3,9 5,2 5 4,9
Bilirrubinas

Totais (mg/dl) 1,46 9,95

Direta (mg/dl) 0,5 7,32

Indireta (mg/dl) 0,96 2,63
TGO/ALP (U/l) 548
TGP/AST (U/l) 337
Gama-GT (U/l) 128
Fosfatase alcalina (U/I) 187
Albumina (g/dl) 3,5
Calcio (mg/dl) 1,3
Fésforo (mg/dl) 2,6

O ecocardiograma (22/7/2005) revelou étrio esquerdo
49 mm, aorta 29 mm, ventriculo esquerdo 52 mm/38 mm
(diastole/sistole), espessura de septo interventricular e de parede
posterior de ventriculo esquerdo 10 mm, ventriculo direito 26
mm. Havia aumento moderado do atrio esquerdo. O étrio e
o ventriculo direito foram considerados normais. A pressao
sistdlica em ventriculo direito foi estimada em 44 mmHg. Havia
discreto derrame pericardico e o cabo do marcapasso estava
posicionado em camaras cardiacas direitas.

A cintilografia cardiaca com galio 67 (28/7/2005) mostrou
minima hiperconcentragdo do radiofarmaco em projecao do
1/3 médio do pulmao esquerdo. O estudo foi considerado
negativo para processo inflamatério cardiaco em atividade e
duvidoso para processo inflamatério pulmonar.

Foi implantado marcapasso provisério (1%/8/2005) pela
veia basilica esquerda.

Houve oscilacao da captura do marcapasso provisorio.
Como nao havia repercussao hemodindmica, optou-se
por conduta expectante antes do implante do marcapasso
definitivo que havia sido planejado.

Na evolugao, a paciente apresentou temperatura
38,5°C, hiperemia e eliminagdo de secregao purulenta no
local de implante do marcapasso. Foram colhidos novos
exames laboratoriais (tab. 1), incluindo hemoculturas,
e foi recomendado o tratamento com vancomicina e
ciprofloxacina.

As hemoculturas revelaram crescimento de cocos Gram-
positivos (1¢/8/2005).

Trés dias ap6s apresentou adinamia, depois rebaixamento
do nivel de consciéncia. O exame fisico revelou pressao
arterial 110x70 mmHg, freqtiéncia cardiaca 89 batimentos
por minuto. A avaliagdo laboratorial revelou deterioragao da
fungao renal (tab. 1). Instalou-se hipotensao arterial (pressao
arterial 80x50 mmHg). Foi necessdria intubagdo orotraqueal
para apoio respiratério associando-se tratamento com
dopamina.

Staphylococcus aureus sensivel a oxacilina foi isolado na
hemocultura.

Posteriormente, a dopamina foi substituida pela
noradrenalina (4/8/2005).

A condigao clinica da paciente deteriorou-se
progressivamente, e ela veio a sofrer parada cardiorrespiratéria,
reanimada depois de 20 minutos. Uma hora depois, sofreu
nova parada cardiorrespiratéria, nao responsiva as manobras
de reanimacao, e faleceu (4/8/2005).

Aspectos clinicos

O caso em questao refere-se a uma mulher de 59 anos
de idade com diagnéstico de sarcoidose hepatica e pulmonar
que passou a apresentar sintomas de “aceleragdo” no coragao,
cansago e edema.

A sarcoidose é uma doenga sistémica de etiologia
desconhecida, caraterizada pela formacao de granulomas
nao-caseosos em qualquer 6rgao, causando desarranjo de
suas estruturas teciduais. A apresentagdo mais freqiiente da
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sarcoidose é a de um adulto jovem com linfadenopatia hilar
bilateral, infiltrado pulmonar e lesdes de pele ou olhos. Todavia,
em andlise de autépsia, encontram-se granulomas distribuidos
difusamente, mesmo em pacientes com doenca localizada'.

O acometimento do trato respiratério ocorre em quase todos
os casos de sarcoidose em algum momento da evolugao?. Em
geral, apresenta-se como uma doenga intersticial, envolvendo
alvéolos, pequenos vasos sangtiineos e bronquiolos. Os
principais sintomas sao dispnéia e tosse seca.

A presenca de linfonodomegalia intratorécica e periférica
€ muito caracteristica da sarcoidose. Em 90% dos individuos
evidencia-se aumento de linfonodos hilares na radiografia
de térax®. A adenopatia periférica, embora muito comum,
pode passar despercebida. Acomete principalmente ganglios
cervicais, axilares e inguinais, sendo geralmente indolores e
nao-aderentes. Em alguns casos podem-se encontrar grandes
nédulos, Gnicos ou miltiplos, passiveis de serem confundidos
com tumores.

O acometimento hepético é também bastante freqtiente,
podendo-se encontrar granulomas em até 70% das bidpsias
hepadticas realizadas. No entanto, a presenca de disfuncao
hepatica é bastante rara. A apresentagdo mais comum,
ocorrendo em um tergo dos casos, é a de hepatomegalia
acompanhada de aumento de enzimas canaliculares, com
aumento minimo de transaminases (padrao colestatico). Assim
como outras doengas granulomatosas, a sarcoidose pode levar
a um quadro de hipertensao portal*.

O diagnéstico da sarcoidose deve ser baseado na
apresentacao clinica e radiolégica do paciente, devendo,
porém, ser sempre confirmado por exame histolégico. A biépsia
deve mostrar granuloma, na auséncia de agentes infecciosos
(micobactérias ou fungos) ou de corpo estranho'.

E importante sempre descartar outras possiveis causas
para as manifestagoes apresentadas. Para isso, deve-se usar
o grande arsenal de testes imunolégicos e de microbiologia
disponiveis. Como anticorpo anticitoplasma de neutréfilo
(ANCA) para granulomatose de Wegener e outras vasculites;
anticorpo antimitocondria para cirrose biliar primdria; testes
cutdneos, sorologias e cultura para fungos e micobactérias.
No nosso meio, em que a tuberculose é uma doenca bastante
prevalente, seu diagndstico deve ser sempre excluido na
suspeita de sarcoidose’.

No caso descrito, a paciente apresentava doenca pulmonar
como mostra a tomografia de térax, que revelou espessamento
difuso de paredes bronquicas, podendo ser essa a causa da
dispnéia apresentada. Embora tenha recebido inicialmente
tratamento para tuberculose, nao se sabe se houve confirmacao
do diagnostico na ocasido. Em 2001, a pesquisa de bacilo
alcool-acido resistente no lavado bronquico foi negativa.
Poderia ter sido realizada cultura dessa amostra e teste cutaneo
(PPD) para ajudar a excluir o diagnéstico de tuberculose.

A paciente apresentava também linfonodomegalia
intratordcica, axilar e, provavelmente, intra-abdominal
(correspondendo a massa encontrada na tomografia de
abdome), que, como relatado previamente, é bastante
freqliente na sarcoidose.

Apresentava, ainda, doenga hepatica caracterizada por
hepatomegalia, aumento de enzimas canaliculares (gama-GT
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e fosfatase alcalina), com pequena elevagao de transaminases
e fungdo hepatica provavelmente normal (dado pelo
coagulograma). O exame de ultra-sonografia de abdome
mostra sinais de hipertensao portal, que podem justificar a
presenca de ascite e edema de membros inferiores. Com a
dosagem dos auto-anticorpos foram excluidas hepatopatias
auto-imunes. Na avaliagao da ascite, a presenca de um nivel
baixo de adenosina deaminase ajuda a afastar o diagndstico
de tuberculose. Na biépsia hepdtica, a evidéncia de
granulomas epitelidides com células gigantes e necrose focal,
na auséncia de outras etiologias, permitiu firmar o diagnéstico
de sarcoidose.

O tratamento instituido — corticoterapia — é o preconizado
para a sarcoidose®. E indicado para pacientes com
acometimento pulmonar sintoméatico, com lesdes de 6rgaos
vitais (sistema nervoso central ou coragdo) ou acometimento
grave de outros érgaos. Embora ndo se tenham dados de
estudos controlados, outros agentes imunossupressores
podem ser usados quando ha algum impedimento ao uso de
corticoesterdide ou na tentativa de reducao de sua dose’.

A paciente em questdo passou a apresentar sintomas de
“cansago” com esforgos e edema, que, como visto, poderiam
ser justificados pelo acometimento pulmonar e hepético da
sarcoidose. No entanto, esses sintomas foram acompanhados
de “aceleragao” do coragao (que pode corresponder as
extra-sistoles evidenciadas no eletrocardiograma ou a outras
taquiarritmias) e alteragbes nos exames iniciais: com evidéncia
de cardiomegalia na radiografia de térax e outras alteragoes
eletrocardiograficas (distirbios de condugao), o que leva a
pensar em cardiopatia associada.

Em virtude do histérico da paciente, a hipétese de
envolvimento cardiaco pela sarcoidose deve ser considerada
a principal hipétese diagnéstica, conforme serd discutido
adiante. Porém, ndo se deve esquecer de alguns diagnésticos
diferenciais importantes.

Trata-se de uma paciente de 59 anos, obesa, dislipidémica
(colesterol total inicial de 364 mg/dl), com glicemia de jejum
alterada (119 mg/dl), e que, portanto, apresenta fatores
de risco importantes para doenga arterial coronariana,
podendo ter desenvolvido assim miocardiopatia isquémica.
A realizagdo de exames complementares para afastar esse
diagnéstico torna-se essencial. No caso, foram realizados
um ecocardiograma e uma ressonancia cardiaca, que nao
sugerem essa etiologia.

Outro diagnéstico que deve ser lembrado é o de
miocardiopatia chagdsica. A paciente é natural de Minas
Gerais, regidao endémica para a doenga. Apresentava no
eletrocardiograma bloqueio de ramo direito associado a
bloqueio da divisao antero-superior do ramo esquerdo,
alteracao classica na doenca de Chagas, podendo ocorrer em
até 30% dos pacientes®. Evoluiu com sintomas de insuficiéncia
cardiaca e cardiomegalia, manifestagoes da forma cardiaca da
doenga. Seria, portanto, de extrema importancia a realizagao
de exame sorolégico especifico.

Devem ser lembradas ainda outras causas de miocardiopatia
dilatada, como miocardite, hipertensao pulmonar (que, no
caso, poderia ser secunddria a pneumopatia existente) e a
forma idiopatica da doenca.
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Para melhor avaliagao do quadro, foi realizado um
ecocardiograma que revelou ventriculo esquerdo de tamanho
e fungdo sist6lica normais; espessamento de valvas mitral
e aodrtica, com leve insuficiéncia mitral; cdmaras direitas e
pericardio normais.
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Por meio desse exame é possivel afastar cardiopatias
que cursam com dilatagdo ventricular e disfungao sistdlica
predominante. Entretanto, devem ser lembradas outras
cardiopatias que levam a disfungao diastélica. Entre elas estao
as cardiomiopatias restritivas e as pericardiopatias constritivas.
No caso em questao, as doencas do pericardio podem ser
afastadas pela ressondncia magnética, que é um exame com
grande acurdcia para sua avaliagao’.

A ressonancia cardiaca da paciente revelou discreta
disfuncao do ventriculo esquerdo, com realce tardio dos
ventriculos direito e esquerdo, compativel com cardiomiopatia
de etiologia nao-isquémica.

As cardiomiopatias restritivas sao distdrbios miocardicos
caracterizados por paredes ventriculares rigidas e nao-
complacentes de um ou ambos os ventriculos, mais
comumente o esquerdo, impedindo o seu adequado
enchimento ventricular e com consequiente aumento da
pressao diastdlica final. Sua etiologia, geralmente, é de causa
desconhecida e compreende a forma menos prevalente dentre
as cardiomiopatias.

Essa entidade subdivide-se em trés tipos: i) as infiltrativas
miocdrdicas, em que o miocardio encontra-se infiltrado por
uma substancia anormal (amiloidose, sarcoidose, doenca de
Gaucher, hemocromatose, doenca de Fabry); ii) as fibréticas
miocardicas, em que a fibrose se estende por todo o miocardio
(cardiomiopatia familiar, idiopatica, secunddria a radioterapia)
e iii) as fibréticas endomiocardicas, em que a fibrose
acomete, especialmente, o endocérdio e o subendocérdio
(endomiocardiofibrose, sindrome hipereosinofilica e
metéstases cardiacas de doengas tumorais)®.

Em relacdo as causas fibréticas endocérdicas, tem-se a
sindrome hipereosinofilica ou doenga de Loffler, caracterizada
por uma eosinofilia maior que 1.500/mm? por periodo maior
que seis meses. Manifesta-se como miocardite com sintomas de
insuficiéncia cardiaca congestiva de inicio subagudo, associada
a febre, fadiga, perda de peso e rash cutdneo, ausentes
no quadro clinico da paciente. Pode haver um quadro de
mononeurite miltipla, encefalopatia e hepatoesplenomegalia,
associados a arterite aguda e subseqiiente formagao de
trombo no endocardio, em cordas e valvas atrioventriculares,
progredindo para fibrose. A doenga afeta geralmente homens
entre 30 e 40 anos, em paises de clima temperado. Costuma
ser progressiva, evoluindo com fibrose endomiocardica com
um padrao semelhante a endomiocardiofibrose tropical.
Sem tratamento especifico, a sobrevida é de apenas 25% em
trés anos’. Esse tipo de evolugao nao era apresentado pela
paciente, o que torna improvavel tal diagnéstico.

Outra causa presente no nosso meio é aendomiocardiofibrose,
doenca endémica na Africa Equatorial, na india, na Coldmbia
e no Brasil, sem etiologia especifica. As manifestagoes clinicas
costumam aparecer na infancia tardia, na adolescéncia ou
na fase adulta precoce, diferentemente do apresentado pela
paciente. A prevaléncia é igual entre os sexos, com predominio

na etnia negra. E uma doenca de progressao variavel, sendo a
sobrevida nos estagios mais precoces de muitos anos; porém,
em estagios avancados, de apenas 50% em dois anos. O aspecto
do coragao nessa doenga é tipico: a fibrose acomete a via de
entrada ventricular, o &pice e o aparelho valvar atrioventricular,
levando freqlientemente a regurgitacao trictspide e/ou mitral.
A fibrose no apice leva a sua obliteragao (“cardiomiopatia
obliterativa”), que algumas vezes pode ser decorrente de
trombo apical. Na maioria dos casos, os dois ventriculos sao
acometidos. No quadro clinico predominam os sintomas e os
sinais de congestao direita: turgéncia jugular, hepatomegalia,
ascite, edema de membros inferiores. A congestao pulmonar
leva a sintoma de dispnéia e ortopnéia. O diagnéstico é feito
pelo aspecto morfoldgico caracteristico na ressonancia cardiaca
e no ecocardiograma bidimensional, as vezes confirmado pela
ventriculografia durante o cateterismo cardiaco', o que nao
foi encontrado na paciente.

Dentre as doencas infiltrativas do coracao, devemos destacar
a amiloidose, que acomete principalmente os rins (levando
a sindrome nefrética e insuficiéncia renal cronica), a pele, o
subcutaneo, a lingua, o sistema reticuloendotelial (levando a
hepatoesplenomegalia) e o sistema nervoso periférico, sendo
o comprometimento cardiovascular posterior ao envolvimento
sistémico. O diagnostico é sugerido pelo comprometimento
sistémico e pelo aspecto ecocardiografico (miocérdio
“cintilante”). A confirmagao pode ser feita pelo histopatolégico
do aspirado da gordura subcutdnea abdominal. Nos casos
duvidosos, pode ser realizada uma biépsia endomiocardica. O
prognéstico é ruim: a sobrevida média é de seis meses®. Essa
etiologia se torna improvavel para a paciente, pois, além de
nao apresentar o aspecto ecocardiografico tipico, apresentou
longo tempo de evolugao da doenga, em torno de cinco anos,
sem ter acometimento renal.

As outras doengas infiltrativas — hemocromatose, doenca
de Fabry, doenca de Gaucher — sdo doengas de fundo
genético que acometem, geralmente, pacientes em idades
precoces e com histéria familiar. O acometimento sistémico
é caracteristico, sendo a esplenomegalia comum a maioria
dessas doengas infiltrativas de depésito, nao encontrado na
paciente, afastando tais possibilidades diagnésticas.

Deve-se destacar como hipétese diagnéstica principal
o acometimento cardiaco pela sarcoidose. Esse ocorre em
mais de 20% dos casos; porém, apenas 5% dos pacientes
apresentam sintomas. A manifestagao cardiaca pode ocorrer
muitos anos ap6s o diagnéstico inicial da doenga. De qualquer
forma, o aparecimento de sinais e sintomas cardiolégicos em
pacientes com sarcoidose exige uma investigagao agressiva
para o comprometimento cardiaco pela doenga'.

Casuisticas de necropsia mostram que o miocardio é mais
freqlientemente envolvido; porém pode haver extensao do
envolvimento para o pericardio e o endocardio. As areas mais
envolvidas sdo: a parede livre do ventriculo esquerdo, o septo
interventricular e os masculos papilares'. O acometimento
de masculo papilar, em geral, leva a disfuncdo valvar leve.
Podem-se encontrar aneurismas no ventriculo esquerdo em
até 10% dos pacientes com acometimento miocardico.

A infiltragdo granulomatosa do sistema de condugao
e da parede ventricular pode levar a arritmias e defeitos
de condugao, sendo essa a manifestacdo mais comum
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do acometimento cardiaco da doenca. Sao observados
variados graus de bloqueio atrioventricular, atraso de
condugao interventricular, bloqueio de ramo, extra-sistoles
e taquicardias ventriculares. Arritmia é a principal causa
de morte na sarcoidose cardfaca, seguido por insuficiéncia
cardiaca progressiva secunddria a infiltracdo miocardica
por granulomas'.

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

O ECG de repouso pode estar alterado em 20% a 30%
dos pacientes com sarcoidose. Essas alteracoes sao, em
geral, inespecificas, como alteragdes de segmento ST e onda
T, presenga de extra-sistoles e disttrbios de condugao. A
monitorizagdo com Holter pode identificar taquiarritmias
graves ou bloqueios cardiacos em pacientes assintomaticos,
devendo ser sempre realizada. Qualquer alteragdo no
eletrocardiograma ou no Holter requer maior avaliagdo com
exames de imagem'".

O ecocardiograma detecta anormalidades em até 40%
dos pacientes com sarcoidose. Essas anormalidades incluem:
hipocinesia ou discinesia focal ou global, aumento de camaras,
adelgagamento da parede ventricular ou aneurismas, dilatagao
ventricular ou hipertrofia, fragao de ejecao deprimida,
disfuncao diastdlica, regurgitacao valvar, derrame pericérdico.
Alteragoes segmentares acometem preferencialmente as
paredes anterior e apical''.

Os exames com radiois6topos sdo uma importante
ferramenta diagndstica. A cintilografia perfusional com uso
do talio201 parece superior ao ecocardiograma em mostrar
alteracao segmentar de contragdo de parede. As dreas de
necrose ou fibrose nao captam o farmaco; porém, na fase de
estresse, pode ocorrer a regressao total ou parcial do defeito
(fendbmeno chamado de distribuicdo reversa, que se diferencia
do padrao de alteracdo da doenca arterial coronariana).
Além disso, as dreas com defeito de perfusdo na sarcoidose
divergem do territdrio de distribuicao corondria. A cintilografia
com gdlio pode identificar dreas com processo inflamatério
ativo. Alguns estudos sugerem que a combinacao de defeito
de perfusdao com talio e captagao de gdlio pode predizer a
resposta a corticoesteréide.

Por ter uma resolucao espacial superior, a ressonancia
magnética é considerada o melhor exame de imagem na
avaliagao da sarcoidose. Os infiltrados granulomatosos sao
vistos como zonas intramiocardicas de sinal mais intenso,
sendo mais evidente nas imagens em T2, em razdo do
edema associado a inflamagao das lesdes granulomatosas,
apresentando realce com gadolineo™.

A cineangiocoronariografia tem utilidade em pacientes
com suspeita de sarcoidose cardiaca para descartar doenga
arterial coronariana. A biépsia endomiocdrdica apresenta
baixa sensibilidade (menor do que 25%), devendo apenas ser
realizada quando a doenga multissistémica nao é evidente.

O prognéstico da sarcoidose cardiaca é variavel, sendo
o0s pacientes sintomdticos de maior risco. O tratamento
com corticoester6ides parece ser eficaz e seu uso antes do
desenvolvimento de disfuncao sistélica estd associado a
um melhor desfecho clinico. A sobrevida em dez anos de

Arq Bras Cardiol 2007; 88(5) : 611-619

pacientes com fragao de ejecao maior que 50% tratados com
corticoesterdide é de 89%, comparada a 27% de sobrevida
nos pacientes com fracao de ejegao inferior a 50% tratados
da mesma forma™. O marcapasso definitivo é indicado na
presenca de bloqueio atrioventricular completo ou outros
graus de acometimento do sistema de conducao. O uso de
corticoide deve ser continuado de acordo com a tolerdnciae a
necessidade clinica nos pacientes com marcapasso. E indicado
o uso de cardiodesfibrilador implantavel para pacientes com
histéria de arritmias ventriculares graves.

Em relagao ao caso, a paciente apresentava um quadro
clinico e alteragoes de exames compativeis com o diagnéstico
de sarcoidose com envolvimento cardiaco. Na evolucao,
apresentou episédios de pré-sincope que foram atribuidos
a hipotensao postural evidenciada em exame fisico. Ja
nessa ocasiao teria sido importante a avaliagdo de possivel
causa arritmogénica para esses episédios, em virtude de sua
prevaléncia na evolugao da sarcoidose cardiaca.

Apbs dois anos, a paciente retornou com novo quadro
de pré-sincope, sendo, dessa vez, evidenciado bloqueio
atrioventricular de segundo grau Mobitz Il. Conforme
recomendado pelas diretrizes internacionais, foi indicada a
passagem de marcapasso provisorio.

O ecocardiograma dessa internagdo mostrou discreto
aumento de ventriculo esquerdo e aumento moderado
de atrio esquerdo; algum grau de hipertensao pulmonar e
discreto derrame pericardico. Todas essas alteragdes eram
compativeis com a doenga da paciente. A cintilografia cardiaca
com galio foi negativa para processo inflamatério cardfaco,
mostrando que as manifestagdes atuais devem-se a lesao
estrutural cronica do sistema de conducao.

Apbs diversas tentativas de implante do marcapasso, a
paciente evoluiu com quadro infeccioso, caracterizado por
febre, leucocitose e sinais infecciosos em sitio de implante de
eletrodo do marcapasso (hiperemia e presenca de secrecao
purulenta); foram colhidas hemoculturas e deu-se inicio a
antibioticoterapia adequada.

A paciente, no entanto, evoluiu com sinais de ma-perfusao
tecidual — rebaixamento de nivel de consciéncia, piora de
funcao renal — e, finalmente, hipotensao nao-responsiva
a volume, caracterizando um quadro de choque séptico.
Apesar do tratamento adequado da infeccao e do suporte
hemodinamico, a paciente evoluiu com disfuncao de mdiltiplos
6rgdos, com perda progressiva da fungao cardiovascular, renal
e hepatica, evoluindo a ébito.

(Dr. Fabio de Moraes Medeiros,
Dr. Luis Fernando B. C. Seguro)

Hipotese diagnostica

Sarcoidose sistémica com acometimento hepdtico e
cardiaco e disttrbios de condugao préprios da doenca, apesar
do tratamento com imunossupressores, necessitando de
implante de marcapasso provisério; infecgao pelo marcapasso,
nao-responsiva ao tratamento clinico; choque séptico e
posterior disfungdo de mdltiplos 6rgaos.

(Dr. Fabio de Moraes Medeiros,
Dr. Luis Fernando B. C. Seguro)
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Necropsia

A macroscopia, a necropsia revelou a presenca de lesoes
miliares, esbranquigadas, em torno de 2 mm cada, difusas e
bilaterais nos pulmdes (fig. 3). O coragao estava envolvido em
moderada quantidade de material fibrindide e tinha seu peso
levemente aumentado (394 g; normal na mulher até cerca
de 300 g). Abertas, as camaras cardiacas nao apresentavam
particularidades, exceto por leve dilatagao do atrio esquerdo
e discreta hipertrofia do ventriculo direito. No exame do
miocardio havia area de fibrose na parede lateral mediana
do ventriculo esquerdo e, também no ventriculo direito, em
sua parede postero-septal apical, a qual estava justaposta ao
local de implante do eletrodo do marca passo (fig. 4). Cortes
para estudo do sistema de condugao mostraram igualmente
area de fibrose no topo do septo interventricular. No
restante, as valvas atrioventriculares e ventriculoarteriais nao
apresentavam particularidades macroscopicas. O figado tinha
aspecto macronodular, com traves fibréticas, estrias vinhosas e
colestase. Além disso, havia trombose aguda em organizagao
da veia porta e suas ramificagoes intra-hepaticas (fig. 5).
Trombose aguda foi observada ainda nas veias esplénica e
pancredtica. O bago estava aumento, pesando 526 g (normal
em torno de 150 g), esclerocongestivo, com nédulos esparsos
de fibrose e hemossiderina do tipo Gandy-Gamna. Havia
trama vascular proeminente em tergo distal do esofago e
fundo gastrico. O contetido do estbmago era representado
por cerca de dois litros de liquido hemorragico misturado ao
suco digestivo. Havia também espessamento da parede da

Fig. 3 - Macroscopia dos pulmées. Em (a), superficie de corte do pulmao direito
com a presenca de mdltiplos nédulos miliares esbranquicados, parte deles
concentrados na base do lobo superior (seta). Em (b) e (c), visdo aproximada
dos nédulos miliares no pulmao esquerdo.

Fig. 4 - Aspecto frontal do coragao com a superficie opacificada devido a
cobertura de material fibrindide, por vezes formando grumos (setas). Em (b),
o coragdo estd seccionado e as setas delimitam drea de fibrose na parede
postero-apical do ventriculo direito. Em (c), o local onde estava preso o fio do
marcapasso (seta), nas proximidades da drea fibrética mostrada em (b).

Fig. 5 - (a) Superficie de corte do figado com aspecto macronodular, traves
fibréticas, estrias vinhosas e colestase. Nas demais fotos, as setas indicam a
trombose portal em ramos intra-hepadticos (b) e no hilo hepadtico (c).

veia cava inferior. Por dltimo, ainda na macroscopia, foram
observados: edema cerebral com herniagao de amigdalas
cerebelares (1.370 g; normal em torno de 1.200 g); cistite
aguda com areas hemorrdgicas, talvez associadas a sondagem;
segmentos amolecidos de aspecto necrético em algas
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intestinais; colecistite cronica calculosa; cisto renal simples
com 1,5 cm; e leiomioma uterino com 6,5 cm.

Na histologia, foi observado comprometimento tecidual por
miiltiplos granulomas nao-confluentes e nao-caseosos, com
padrao sarcoidico, em pulmées, bago, figado (fig. 6) e coragao,
associados a extensas dreas de fibrose hialina, principalmente
nestes dois Gltimos, correspondendo as dreas descritas na
macroscopia. Nos pulmoes, as lesdes granulomatosas eram
bronco e angiocéntricas. No coragao, inclusive, a area descrita
no topo do septo resultava em envolvimento do sistema de
condugao atrioventricular, ora com granulomas ora com fibrose,
nas proximidades do n6 atrioventricular, feixe de His e demais
ramos (fig. 7). Observaram-se também inflamagao e fibrose nas
imediagoes do né sinoatrial. Constatou-se ainda pericardite
fibrinosa em organizagdo. As coloragdes histoquimicas para
agentes infecciosos, tais como bactérias, micobactérias e fungos,
foram negativas nos tecidos com granuloma e também nos
cortes do epicardio. Para finalizar, a causa imediata da morte foi
choque, com sua expressao morfolégica observada em pulmoes
(edema intra-alveolar e congestao); figado (dreas de necrose
centrolobular); rins (necrose tubular aguda); sistema nervoso
central (neuronios vermelhos); e intestinos (infartos da mucosa
com trombose recente em vasos da submucosa).

(Dra. Jussara Bianchi Castelli)

Diagnosticos anatomopatologicos

Sarcoidose pulmonar, hepatica, esplénica e cardiaca,
com acometimento do sistema de condugdo; pericardite
aguda fibrinosa em organizagao; cor pulmonale cronico leve;
hipertensao portal com varizes de es6fago e fundo gastrico;
hemorragia digestiva alta terminal; trombose de veias porta,
esplénica e pancreatica; choque séptico; colecistite cronica
calculosa; cisto renal simples; leiomioma uterino.

(Dra. Jussara Bianchi Castelli)

Fig. 6 - Histologia dos 6rgaos acometidos pela sarcoidose. Em (a), a seta
aponta um dos granulomas cldssicos presentes e, na base da foto, hd drea de
fibrose. O bago (b) apresentava granulomas esparsos (seta). O figado (c) estava
bastante acometido por granulomas e fibrose (seta). Em (d), a seta indica uma
das células gigantes do tipo Langhans presentes no granuloma (coloragdo de
hematoxilina & eosina).

Discussao

A sarcoidose é uma doenga sistémica que continua com
causa desconhecida, apesar de inimeros trabalhos até o
momento. Nesses incluem-se varias pesquisas ja empregando
as recentes técnicas de biologia molecular com o intuito de
verificar fatores genéticos e infecciosos', com resultados
dispares, sugerindo-se até que a causa talvez possa ser uma
combinagdo desses e de outros fatores'.

Histologicamente é caracterizada pela presenga de
granulomas classicos, ndo-confluentes e nao-caseosos, quase
sempre com células gigantes do tipo Langhans e de corpo
estranho. Esse era o aspecto observado no caso, associado a
areas de fibrose, resultado da inflamagdo prévia e que tem
carater progressivo.

Os pulmdes e os linfonodos hilares e mediastinais sao os
locais mais comuns de comprometimento pela sarcoidose. O
coragao € o terceiro 6rgao comumente afetado. Num estudo de
necropsia, o coracao estava acometido em 23 de 84 pacientes
(27%), e em um terco (8/23) esse envolvimento era clinicamente
silencioso. Nos restantes 65%, havia faléncia cardiaca e/ou
defeitos de conducao ou arritmia. Ainda nesse estudo, somente
em 17% (4/23) havia expressao macroscépica, que no restante
foi vista unicamente ao microscopio, e em apenas um paciente
havia comprometimento do sistema de condugéo, dos 20 casos
nos quais esse foi examinado. Interessante a notar ainda é que,

Fig. 7 - Histologia cardiaca. Em (a), corte do epicdrdio com camada de fibrina
permeada por células inflamatérias. No maior aumento (b), a presenca dos
vasos (seta) mostra organizagdo do processo. Em (c), a histologia da regido de
fibrose na parede lateral do ventriculo esquerdo onde hd mdltiplos granulomas
e deposicao de coldgeno. A foto (d) apresenta um destes granulomas com
células gigantes (seta). Um dos setores do sistema de conducao, o feixe de His, é
demonstrado em (e) (seta), o qual apresenta envolvimento por granulomas. Este
é mostrado em maior aumento em (f). [coloracdo: @), (b), (c) e (d): hematoxilina
& eosina; (e) e (f): tricrébmico de Masson].
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nesse trabalho, dentre os 84 pacientes com sarcoidose, o grupo
sem comprometimento cardiaco histolégico apresentou uma
sorte de arritmias, distGrbios de conducao, faléncia cardiaca
e morte stbita que puderam ser explicadas por outra causa
que nao a sarcoidose miocérdica, demonstrando a dificuldade
diagnéstica, bem como sobreposicao da manifestacao clinica
com outras doengas"’.

No diagnéstico da sarcoidose a apresentagao clinica é
tdo importante quanto a informagdo histopatolégica. O
diferencial histolégico da sarcoidose deve ser feito com
pneumonia de hipersensibilidade, micobacterioses, infeccao
flngica e beriliose (pneumoconiose secundaria a inalagao
de berilio, que era utilizado para a fabricagao de lampadas).
No coragao ainda deve ser lembrada a miocardite de células
gigantes'®, que, apesar de nao formar granulomas cldssicos,
poderia representar alguma dificuldade diagnéstica diferencial
conforme as dimensdes da biépsia. Doencas neoplasicas
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