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Sarcoidose Cardiaca como Causa de Bloqueio Atrioventricular Total:
Importancia do Diagnostico Diferencial

Cardiac Sarcoidosis as a Cause of Total Atrioventricular Block: Importance of Differential Diagnosis
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Introducao

A sarcoidose é um distdrbio granulomatoso sistémico de
causa desconhecida que pode afetar virtualmente qualquer
6rgao. Nas formas extracardiacas, costuma ser uma doenga
benigna e com remissao espontanea. No entanto, quando ocorre
envolvimento cardiaco, o prognéstico pode ser desfavoravel.

A Sarcoidose Cardfaca (SC) sintomatica compoe
aproximadamente 5% dos pacientes com sarcoidose.’
No entanto, com base em algumas séries de autépsias, a
prevaléncia de SC subclinica pode atingir 25% a 30%."

O acometimento cardiaco caracteriza-se principalmente
por granulomas compactos de células epitelioides ndo caseosas
que, dependendo de sua extensao e localizagao, pode gerar
Insuficiéncia Cardfaca (IC) ou arritmias potencialmente
letais, particularmente arritmias ventriculares — Taquicardia
Ventricular (TV) e Fibrilacdo Ventricular (FV) — e disttrbios de
condugao Atrioventricular (AV). Especialmente nos casos de
Bloqueio AV (BAV) avancados, o diagnéstico etiolégico de SC
pode ser de extrema importancia clinica, alterando as medidas
terapéuticas e com implicagbes prognésticas significativas. '

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 39 anos, com histéria de
cansago progressivo e tonturas ha 3 meses, foi encaminhado
para implante de Marca-Passo (MP) cardiaco definitivo,
por apresentar Bloqueio Atrioventricular Total (BAVT) ao
Eletrocardiograma (ECQ) (Figura 1A) e quadro de IC classe
funcional Il (New York Heart Associaton). Ao ecocardiograma,
mostrava dilatagdo das quatro camaras cardiacas e disfuncao
ventricular esquerda importante — Fracao de Ejecao do
Ventriculo Esquerdo (FEVE) de 34%. A Ressondncia Magnética
Cardiaca (RMC) confirmou os achados ecocardiograficos
e demonstrou aspecto infiltrativo miocardico, com realce
tardio comprometendo difusamente o Ventriculo Direito (VD)
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e varios segmentos do Ventriculo Esquerdo (VE),
como mesocardio e subepicédrdio, além de expressivo
comprometimento septal.

Visando confirmar critérios para SC, foi submetido
a tomografia computadorizada de térax, na qual foram
observados miiltiplos linfonodos, nédulos perilinfaticos,
mediastinais e espessamento intersticial peri-bronquico,
compativeis com a hipétese diagnéstica (Figura 2).

Conforme as diretrizes da Heart Rhythm Society
(HRS) para SC," o paciente foi submetido a implante de
Cardioversor Desfibrilador Implantavel (CDI) bicameral, e o
tratamento imunossupressor com corticosteroides foi iniciado
imediatamente. Evoluiu com melhora significativa da fungao
ventricular, da classe funcional e das alteragbes pulmonares
e, posteriormente, apresentou involugao do distirbio de
condugao para BAV de primeiro grau.

Com aproximadamente 8 meses de evolugao, o paciente
apresentou nova atividade da doenga, com episédio de
terapia apropriada do CDI em zona de FV (Figura 1B). Nessa
ocasiao, apresentou hepatotoxicidade por metotrexato,
sendo, entdo, adicionada azatioprina ao tratamento com
corticosteroides, que gerou nova estabilizacao da doenca.
Meses ap6s, apresentou Fibrilagao Atrial (FA) sintomadtica,
sendo realizada anticoagulagao com rivaroxabana e posterior
Cardioversao Elétrica (CVE).

Evoluiu desde entdo clinicamente estdvel, em classe
funcional 1l (NYHA), FEVE em 40%, recebendo bisoprolol,
amiodarona, espironolactona, furosemida e rivaroxabana.
Quanto ao quadro arritmico, passou a apresentar disfungao
sinusal significativa, (frequéncia sinusal <30bpm) e novamente
BAVT, dependente de estimulagao cardfaca artificial e
recorréncia de FA (nova CVE).

Discussao

No caso descrito, ressaltamos a importancia do diagnéstico
etiolégico de um disttrbio avangado da conducdao AV
(BAVT), associado a IC, em paciente jovem, previamente
assintomdtico e sem comorbidades. Nesse caso, o diagnéstico
de SC impactou em seu tratamento precoce, com terapias
imunossupressoras e na escolha do dispositivo implantado —
no caso, o implante de CDI, ao invés de MP convencional,
como prevencao primaria de morte stbita cardiaca, de acordo
com recomendacbes das diretrizes da Japanese Circulation
Society (JCS) e da HRS."? Vale ressaltar que, no seguimento,
o paciente teve episédio de arritmia ventricular (faixa de FV)
tratada pelo dispositivo.
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Figura 1 - (A) Bloqueio atrioventricular total. (B) Registro da telemetria do dispositivo mostrando episédio de taquicardia ventricular (ciclo de aproximadamente

300ms/200bpm) com terapia efetiva.

VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito.

Figura 2 - (A) Tomografia computadorizada de torax mostrando mdltiplos linfonodos, nédulos perilinféticos e mediastinais e espessamento intersticial peri-bronquico.
(B) Realce tardio comprometendo difusamente o ventriculo direito e varios segmentos do ventriculo esquerdo, além de expressivo comprometimento septal.

A ocorréncia de BAVT em pacientes jovens é fator de alerta
para formas graves de cardiopatia e necessita de rastreamento
mais detalhado, particularmente para SC."3*

Kandolin et al. investigaram com biépsia endomiocardica 72
pacientes (idade <55 anos) com BAV de etiologia desconhecida
e encontraram achados compativeis com SC em 14 deles
(19%) e “provavel” SC em quatro (6%) dos casos. Em 44% dos
casos, 0 BAV sintomatico foi a primeira manifestagao clinica
da SC. Os pacientes com sarcoidose apresentaram prognéstico
significativamente pior quando comparados aqueles com BAV
idiopatico.” O mesmo foi observado em estudo canadense
prospectivo que diagnosticou SC em 34% dos pacientes (18 a 60
anos) que se apresentaram com BAV avangado.® Esses achados
sao de extrema importancia se considerarmos que cerca de
metade dos pacientes jovens pode ser levada a implantar um
MP sem diagnéstico definitivo.’

Em decorréncia disso, o HRS expert consensus recomenda
que os pacientes com BAV idiopdtico de alto grau e idade <60
anos sejam rotineiramente submetidos a avaliagao para SC.!

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2021;34(1):eabc163

Um dos aspectos fundamentais no diagnéstico diferencial,
com relevante impacto clinico, é a possivel sobreposi¢ao na
apresentagao clinica entre a SC e a Cardiomiopatia/Displasia
Arritmogénica do VD (C/DAVD),? o que leva a necessidade
de familiarizagdo com determinadas caracteristicas evolutivas,
possivelmente distintas, entre essas duas patologias.

Ao contrario da SC, sdo raros os casos de BAV de alto
grau em pacientes portadores de C/DAVD.2 Em uma série de
113 pacientes portadores de C/DAVD seguidos por 10 anos,
nenhum deles apresentou disttrbio de condugao maior que
BAV de primeiro grau.” Boa parte dos casos relatados de
disttrbio grave da condugao AV atribuidos a C/DAVD foram
diagnosticados antes do advento de métodos de imagem
avangados que nao o ecocardiograma e a ventriculografia, o
que pode ter comprometido o diagnéstico de SC.

Dessa forma, embora a SC possa ter um quadro clinico
que mimetize os critérios propostos para C/DAVD, a simples
presenca de BAV avancado deve favorecer seu diagndstico.?

Nesse aspecto, a RM pode colaborar mostrando um maior
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comprometimento septal basal (presenga de realce tardio)
nos pacientes com SC (achado incomum na C/DAVD), além
da possibilidade de observar anormalidades extracardiacas
como linfadenopatia mediastial e alteragdes pulmonares.'-2

Estabelecer precocemente o diagndstico diferencial entre
essas duas patologias é essencial, porque a condugao geral
(isto é, a imunossupressao na SC e o rastreamento familiar
na C/DAVD) e a especifica (distirbio de condugao) das duas
condicoes clinicas sao distintas.’?

Uma outra questdo é a resposta apropriada ao uso da
terapia com corticoide na fase aguda da SC. O tratamento
precoce pode levar a uma melhora significativa ou mesmo
prevenir a cardiomiopatia, suprimir a arritmia ventricular e,
talvez, diminuir a mortalidade.’*?® Infelizmente, seu uso em
uma fase mais tardia e na presenca de disfuncao ventricular
avangada nao parece alterar a morbimortalidade, podendo,
inclusive, expor os pacientes a efeitos colaterais indesejados,
como infecgdo e complicagoes dos dispositivos implantaveis.!

No que diz respeito ao BAV, o papel dos esteroides é
questionavel. Embora metandlise inicial tenha mostrado que
cerca de metade dos BAV melhoraram com esteroides, o
implante do dispositivo é recomendado, porque a reversibilidade
é imprevisivel.' Mesmo apds uma recuperagao aguda da
condugao AV, a inflamacao miocardica pode resultar em fibrose e
na cicatrizagao subaguda/cronica do sistema excito-condutor.">#
A questdo ndo é se é possivel obter uma reversao do BAVT
com a administragao do corticoide, mas sim ter em mente que
o distlirbio da condugao AV ocorre com mais frequéncia nos
casos com maior comprometimento miocardico e maior risco
de taquiarritmia ventricular, como observado no presente caso.

A forma mais comum de apresentacdo da SC é o BAV
sintomatico de alto grau, usualmente associado a presenga de
disfungdo ventricular e arritma."? O consenso de especialistas
da HRS sobre arritmias na SC recomenda o implante de CDI
em todos os pacientes com SC com indicacao de estimulagao
cardiaca permanente (classe lla)."

Em recente estudo finlandés, o MIDFIN Registry, os
autores observaram que o BAV de alto grau na SC nao é uma
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condigdo benigna, nem mesmo quando se apresenta como
Gnica manifestacdo de comprometimento cardiaco. Isso foi
demonstrado pelo risco de 34% de morte stbita em 5 anos
quando da associagdo entre BAV e disfungdo ventricular
e/ou TV e de 9% a14% nos casos de BAV isolado ou com
disfuncao leve do VE.?

O presente caso exemplifica que o amplo envolvimento
cardiaco pela doenca pode resultar na coexisténcia de arritmias
atriais e ventriculares em um mesmo individuo.® Quando
comparado aos pacientes com C/DAVD, a incidéncia de FA/
flutter atrial e disfuncao sinusal com necessidade de estimulacao
atrial é muito superior na SC.> Dessa forma, a implantagao
de um CDI bicameral teria vdrias vantagens: manutengdo
do sincronismo AV; deteccao de FA; estimulacdo atrial e
interpretacdo de eletrogramas de eventos de taquiarritmia.’

Por fim, a realizacao do diagnéstico diferencial antes
do implante do dispositivo é fundamental, devido a
contraindicacdo para realizagdo de RM na maioria dos
casos. Felizmente, essa situagdo vem sendo alterada pela
disponibilidade de dispositivos condicionados para realizagao
de RM com sistemas 1.5-Tesla."? No caso contrdrio, para
diagnéstico e acompanhamento de pacientes portadores de
dispositivos ndo condicionados, recomenda-se a utilizagao
de tomografia com emissdo de pésitrons.’
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