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Cardiac Sarcoidosis: The Chameleon of Cardiology

Diego Moraes De Moura,’
Fabio Fernandes’

Universidade de Sao Paulo, Instituto do Coracao,’ Sdo Paulo, SP — Brasil

Universidade Federal da Paraiba,? Jodo Pessoa, PB — Brasil

Resumo

A sarcoidose é uma doenca granulomatosa multissistémica
de etiologia desconhecida, caracterizada pela formagao de
granulomas nao caseosos em vdrios 6rgaos. O envolvimento
cardiaco, importante causa de morbimortalidade nestes
individuos, vem gerando interesse na cardiologia por ser uma
causa de insuficiéncia cardiaca, bloqueios atrioventriculares
e arritmias ventriculares de prognéstico reservado, mas que
possuem tratamento especifico com potencial de mudanga
da histéria natural desta condigao. O grande desafio da
sarcoidose cardiaca é o seu diagnéstico, uma vez que o
método padrao ouro, a biépsia endomiocardica, possui
sensibilidade limitada devido a natureza focal da patologia.

Desta forma, cabe aos métodos de imagem cardiovasculares
o papel de nortear a maior parte dos diagndsticos de
sarcoidose cardiaca. Neste cendrio, o conhecimento sobre
estes métodos, suas principais alteragbes e o seu uso racional
sao imprescindiveis para que esta doenga de apresentagao tao
diversa possa ser diagnosticada.

No eletrocardiograma e na ecocardiografia tem-se exames
praticos e de ampla disponibilidade, no entanto com maior
capacidade diagndstica nos pacientes que apresentam a
doenga clinicamente manifesta. J& para a identificacao das
formas incipientes, muitas vezes silenciosas, é preciso langar
mao dos métodos de imagem avancada, como tomografia
por emissao de pédsitrons com o 1 F-fluor-2-desoxiglicose
e a ressonancia magnética cardiaca, que identificam
primordialmente indicios de atividade inflamatéria ativa e
sequelas cicatriciais, respectivamente. Apesar do avango destes
métodos de imagem, a caréncia de estudos comparando-os
com o padrao ouro (a biépsia endomiocardica) faz o que
o diagndstico da sarcoidose cardfaca ainda seja um grande
desafio nos dias atuais.
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Introducao

A sarcoidose é uma doenga granulomatosa multissistémica
de etiologia desconhecida, caracterizada pelo acimulo de
linfocitos T e fagécitos mononucleares com formagdo de
granulomas ndo caseosos em varios 6rgaos. Acredita-se que
sua génese seja consequéncia de uma resposta imunomediada
a partir de gatilhos antigénicos ainda nao bem compreendidos
em pessoas geneticamente predispostas.’

Possui prevaléncia variavel ao redor do mundo, com
particularidades relacionadas a regides, grupos étnicos e
géneros, com descrigdes que variam de 10 a 60 casos por
100 mil individuos.?

A sarcoidose sistémica geralmente manifesta-se com
envolvimento pulmonar e de linfonodos intratoracicos, em
mais de 90% dos casos, no entanto, a doenga pode acometer
virtualmente qualquer 6rgao, como pele, olhos, coragao,
sistema nervoso, musculoesquelético, renal e endécrino.!

A importancia do envolvimento miocardico na
sarcoidose cardiaca (SC) se dé& sobretudo pelas suas
implicagoes prognésticas, associado ao fato de existir
tratamento direcionado potencialmente capaz prevenir
complicagbes graves.

A SC é sabidamente causa de disfuncao ventricular,
distarbios de condugao e arritmias ventriculares, que
eventualmente apresentam-se na forma de morte stbita.’

Em varias casuisticas, a SC aparece como uma das principais
causas de morte em individuos com sarcoidose, sendo
responsavel por cerca de 50% dos dbitos em uma amostra
norte-americana, e por até 85% em populacao asiatica.>*

A despeito da gravidade, a identificacdo destes pacientes
ainda é um desafio, uma vez que a maior parte destes
apresentam acometimento cardiaco na forma subclinica, de
modo que a prevaléncia de envolvimento miocardico descrita
na literatura varia de 5% (considerando-se os pacientes com
acometimento cardiaco clinicamente evidente) a cerca de
54%, quando se utilizam métodos de imagem avangados,
identificando os individuos assintomaticos, ditos subclinicos.®

O padrao ouro para o seu diagndstico é apresentagao de
quadro clinico sugestivo associado a avaliagao histolégica de
tecido miocardico evidenciando processo granulomatoso nao
caseoso, ap6s exclusao de outras causas potenciais formadoras
de granuloma (sobretudo infecciosas e neoplasicas). No
entanto, devido a natureza focal da doenca (envolvimento a
partir da formagao de granulomas), a bi6psia endomiocardica
(BEM) possui baixa sensibilidade, revelando presenga de
granulomas ndo caseosos em menos de 25% dos pacientes
submetidos ao procedimento.®
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Figura Central: Sarcoidose Cardiaca: O Camaledo da Cardiologia
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Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2024;37(1):e20240007

18F-FDG-PET: tomografia por emissdo de pésitrons com 18F-fluorodesoxiglicose; BAV: bloqueio atrioventricular; ECG: eletrocardiograma; FEVE: fragdo de eje¢do do

ventriculo esquerdo; RMC: ressonancia magnética cardiaca; SC: sarcoidose cardiaca.

Por isso, as principais diretrizes estabelecem uma via
alternativa, ndo dependente de histopatologia miocardica para
diagnosticar a SC: diante de um paciente com diagndstico
histopatolégico de sarcoidose extracardiaca, com alteragdes
estruturais miocardicas compativeis com esta doenga que
nao possam ser explicadas por outras etiologias, infere-se
envolvimento miocardico pela sarcoidose.”®

Desta forma, o diagnéstico de SC, excetuando-se os
casos em que a BEM apresenta histopatologia compativel,
depende da presenca de alteragdes cardiacas especificas
observadas através de exames complementares tais como:
eletrocardiograma, ecocardiograma, ressonancia magnética
cardiaca (RMC) e estudos de medicina nuclear, com
desta(%ue para a tomografia por emissao de pésitrons (PET)
com 8F—fIuor—2—desoxiglicose (*°FDC) combinada com a
tomografia computadorizada (TC) (Figura Central).

O objetivo deste artigo é realizar uma revisao sobre a andlise
ndo invasiva de acometimento cardiaco pela sarcoidose,
enfatizando a importancia dos métodos de imagem avangada
na avaliagdo clinica desta doenca tao desafiadora.

Critérios diagnosticos de sarcoidose cardiaca

A primeira diretriz internacional sobre diagndstico de SC
foi publicado em 2014, por especialistas indicados pela Heart
Rhythm Society (HRS) com representantes de varias outras

sociedades.® Antes deste, havia sido publicado em 2006 os
critérios diagndsticos da Japanese Ministry of Health and Welfare
(MHW),® que ndo contemplavam o FDG-PET e atribuiam
menor importdncia ao realce tardio (RT) observado na RMC,
consequentemente apresentando menor capacidade de
identificar estes pacientes. Na sequéncia, a Japanese Circulation
Society (JCS)” publicou uma nova diretriz, com recomendagoes
bem proximas das trazidas pela HRS (destacando a importancia
do FDG-PET e da RMC), no entanto, admitindo a possibilidade
de diagnosticar SC sem documentagao histopatolégica de
sarcoidose (Tabela 1).

Atualmente os critérios diagndsticos mais utilizados sao os
elaborados pela HRS e pela JCS. Apesar de ambos contemplarem
0s mesmos exames complementares em suas abordagens,
como ECG/Holter, ecocardiograma, FDG-PET e RMC, estes
critérios parecem ter uma baixa concordancia entre si."° Diante
desta dificuldade diagnéstica, alguns centros tém criado times
multidisciplinares para avaliagao dos casos suspeitos, usando os
critérios citados como um norte, mas nao se limitando a eles.
Este tipo de abordagem exige experiéncia por parte da equipe
e grande familiaridade com as principais alteragoes nos métodos
de imagens cardiovasculares associadas a SC.

Imagem cardiovascular na avaliagao da sarcoidose cardiaca

Dentre os exames complementares utilizados na
avaliagdo do paciente com suspeita de SC, a RMC e o
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Tabela 1 - Diretrizes diagndsticas para sarcoidose cardiaca

1. Diagnéstico histoldgico do tecido miocardico

A SC é diagnosticada na presencga de granuloma ndo caseoso no exame
histolégico do tecido miocardico sem nenhuma causa alternativa identificada
(incluindo coloragdes negativas para organismos, se aplicavel)

2. Diagnéstico clinico a partir de estudos invasivos e ndo invasivos

a) Ha diagnostico histoldgico de sarcoidose extracardiaca
b) Um ou mais dos seguintes estdo presentes
« Cardiomiopatia ou bloqueio cardiaco responsivo a esteroides +/—
imunossupressores
* FEVE reduzida inexplicada (40%)
* TV sustentada (esponténea ou induzida) inexplicavel
* Bloqueio cardiaco Mobitz tipo Il de 2° grau ou bloqueio cardiaco de 3° grau
« Captagdo irregular na PET cardiaca dedicada (em um padrédo consistente
com SC)
* Realce tardio de gadolinio na RMC (em um padrao consistente com SC)
« Captagao opositiva de galio (em um padrao consistente com SC)

1. Grupo de diagnostico histolégico

A SC é diagnosticada histologicamente quando a biépsia endomiocérdica
ou as pegas cirurgicas demonstram granulomas epitelioides nao
caseosos e quando granulomas devido a outras causas e reacoes
sarcoides locais podem ser descartados

2. Grupo de diagnéstico clinico (achados de biépsia miocardica negativos
ou pacientes ndo submetidos a biopsia miocardica)

1. Quando sao encontrados granulomas epitelidides em outros 6rgaos
que ndo o coracdo, e estdo presentes achados clinicos fortemente
sugestivos de envolvimento cardiaco
2. Quando o paciente apresenta achados clinicos fortemente sugestivos
de sarcoidose pulmonar ou oftédlmica e pelo menos 2 dos 5 achados
laboratoriais caracteristicos de sarcoidose
« Linfadenopatia hilar bilateral
« Elevada atividade sérica da enzima conversora da angiotensina (ECA)

ou niveis elevados da lisozima sérica
« Niveis séricos elevados de receptor interleucina-2 soluvel (SIL-2R)
+ Acumulo significativo de tragador na cintilografia com citrato de galio 67
ou com 18-FDG-PET
« Uma elevada percentagem de linfécitos com uma relagédo CD4/CD8 >
3,5 no liquido LBA

18F-FDG-PET: tomografia por emissédo de positrons com 18F-fluorodesoxiglicose; FEVE: fragdo de ejegéo do ventriculo esquerdo; HRS: Heart Rhythm Society; JCS:
Japanese Circulation Society; PET: tomografia por emisséo de pésitrons; RMC: ressondncia magnética cardiaca; SC: sarcoidose cardiaca; TV: taquicardia ventricular.

Adaptada de Diagnostic Guideline and Criteria for Sarcoidosis.®

FDG-PET/CT ocupam lugar de destaque, pela possibilidade
de identificarem alteragoes ainda em fase inicial da
doenca, com manifestacoes cardiovasculares minimas ou
ausentes,® o que seria a SC na forma silenciosa. Ja o ECG
e a ecocardiografia apesar de apresentarem uma menor
acurdcia, também podem sugerir o diagnéstico de SC
em contexto clinico favoravel com a vantagem de serem
amplamente disponiveis.”®

Papel do eletrocardiograma

O ECG pode auxiliar no diagnéstico de SC tanto como
uma ferramenta de screening para envolvimento cardiaco,
em individuos com diagnéstico prévio de sarcoidose nao
cardfaca, como também levantando a suspeita de sarcoidose
como etiologia de alteragoes cardiacas especificas.?

Varias alteragdes eletrocardiograficas j& foram descritas
em individuos com SC. Alteragbes inespecificas, quando
presentes em individuos com diagnéstico prévio de
sarcoidose, devem levantar a suspeita de envolvimento
miocérdico.

Estas alteragdes podem variar desde arritmias ventriculares
ou atriais, bloqueios atrioventriculares (BAV) em graus
variados, bloqueios de ramo, hemibloqueios, fragmentagao
de QRS e alteragoes da onda T, como inversao, alternancia
e aumento de amplitude.?

Outra importancia do ECG nesta patologia vem do fato
de a SC ser uma importante causa de BAV avancado e
taquicardia ventricular sustentada, inicialmente encarados
como idiopaticos em adultos de meia idade. Em algumas
casuisticas a SC foi responsavel por até 30% dos casos
idiopaticos de BAV e taquicardia ventricular sustentada nessa
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faixa etdria (< 60 anos)." ' Vale destacar que a identificagao
da SC como causa do BAV possui importancia progndstica,
uma vez que o tratamento imunossupressor tem potencial
de reversao do bloqueio."

Outra alteracao ja descrita em individuos com SC é a onda
épsilon, alteracdo classicamente observada em individuos
com cardiopatia arritmogénica do ventriculo direito. Ha
relatos de caso de pacientes que preenchiam critérios para
cardiopatia arritmogeénica do ventriculo direito pelos critérios
task force, mas que na sequéncia foram diagnosticados com
SC apds BEM.'®'” Sinais como BAV avancado, disfuncao
ventricular esquerda importante, RT septal, auséncia de
histéria familiar e linfadenopatia mediastinal devem levantar
a suspeita de SC."®

De forma geral, individuos com SC e sintomas
cardiovasculares, apresentam algum grau de alteragao
eletrocardiografica. No entanto, um ECG normal nao descarta
envolvimento miocédrdico, mas reduz a probabilidade,
sobretudo em pacientes sem sintomas cardiovasculares.

Papel do ecocardiograma

O ecocardiograma, por ser um exame pratico e de
facil acesso, geralmente é o primeiro exame de imagem
propriamente dito a ser solicitado no rastreamento de SC.
GCeralmente é alterado em individuos sintomaticos, mas

comumente normal em individuos com a forma silenciosa.?

Seus achados sdo varidveis, incluindo desde aumento
de espessura da parede ventricular (resultante de areas
focais de edema ou infiltragao granulomatosa) ou, em fase
mais avancada da doenca, afilamentos (mais comumente
septais, em sua porgao basal), acinesias, discinesias ou
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até mesmo aneurismas.?’ As regides mais comumente
afetadas sao a parede livre do ventriculo esquerdo e o septo
interventricular. A fragao de ejecao (FE) pode estar reduzida
ou preservada, com graus variados de disfungao diastélica.
No entanto, diferentemente da FE reduzida, a alteracao de
fungao diastélica até o momento ndo participa dos critérios
diagnésticos para SC.*!

O ecocardiograma possui sensibilidade limitada quando
comparado a exames de imagem avangada como RMC
e F-FDG-PET. Em um estudo com 321 pacientes com
diagnéstico histopatolégico de sarcoidose, o ecocardiograma
apresentou uma sensibilidade de menos de 30%.2* Por
isso, recomenda-se que em pacientes com sarcoidose
extracardfaca e sintomas cardiovasculares, mesmo com
ecocardiograma normal, deve-se prosseguir a investigagao
clinica com métodos de imagem avangada.®

Mais recentemente, o uso de técnicas como speckle
tracking parece melhorar a sensibilidade do ecocardiograma
em identificar lesao miocdrdica pela sarcoidose, com alguns
trabalhos evidenciando redugao do strain global longitudinal
em pacientes com sarcoidose, FE normal e evidéncia de
lesao miocardica por FDG-PET/CT e RMC.* Na avaliacao
de 23 pacientes com SC (versus o controle), o strain global
longitudinal foi de —15,9% = 2,5% versus —18,2% =
2,7%. A piora deste parametro também esteve associada
ao desenvolvimento de insuficiéncia cardiaca e internacdo
hospitalar.

Além disso, o ecocardiograma também é uma ferramenta
valiosa para avaliar as alteragoes cardiovasculares secunddrias
a doenca pulmonar grave pela sarcoidose, como pressao
de artéria pulmonar e alteragoes do ventriculo direito. Estas
alteragbes cardiolégicas ndo devem ser confundidas com o
acometimento cardiaco pela infiltragao granulomatosa da
sarcoidose.?

Papel do 18F-FDG-PET/CT

O 18F-FDG é um andlogo da glicose marcado com fldor
radioativo, que permanece dentro da célula contribuindo para
a geracao da imagem do PET. Comumente usa-se a TC associada
para correcao de atenuacao e correlagao anatémica.

O racional deste método esta no fato de as células
inflamatérias, envolvidas no granuloma da sarcoidose, possuirem
avidez para a captagao de glicose e de seus analogos, permitindo
assim a identificagao de regides com inflamagao em atividade.”

O padrao habitual da imagem gerada pelo FDG na SC é do
tipo focal e irregular, que pode se apresentar como areas de
hipercaptagdo em um miocdrdio com a captacao fisiologica
totalmente suprimida ou apenas reduzida; neste Gltimo caso,
gerando padrdo de hipercaptagao focal em um miocardio de
captagao difusa (focal on difuse) (Figura 1).

Geralmente o PET cardiaco é associado ao PET de corpo
inteiro auxiliando na identificacdo de dreas sugestivas de
acometimento extracardiaco.?

Um dos desafios deste método é que o miécito habitualmente
também tem avidez para consumir glicose (e consequentemente
a FDQ). Por isso, para que o exame seja interpretavel, é preciso
realizar um preparo a fim de suprimir esta captagao fisiolégica
do radiotragador pelo miocardio. Os protocolos podem variar
entre os servicos, mas de forma geral recomenda-se uma
dieta hiperlipidica restrita em carboidratos, nas 24 horas que
antecedem o exame, associado a 12 horas de jejum.?” No
entanto, a despeito disto, em até cerca de 25% dos casos nao
ha supressao adequada da captagdo miocérdica do FDG,
impossibilitando a interpretacao do exame.? Em alguns centros
é comum administra-se também heparina nao fracionada com o
objetivo de aumentar a circulagao de acidos graxos livre, o que
potencialmente poderia contribuir para suprimir a avidez do
midcito por glicose.?”

Figura 1 - 18F-FDG-PET/CT cardiaco com distribuicdo heterogénea do FDG nas paredes do ventriculo esquerdo com dreas focais com maior captagdo na
parede inferior (segmento médio e basal) em paciente feminina, 46 anos, com bidpsia endomiocardica sugestiva para sarcoidose cardiaca. Dados do autor.
18F-FDG-PET/CT: tomografia por emissdo de pésitrons com 18F-fluorodesoxiglicose acoplada com tomografia computadorizada.

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2024;37(1):e20240007
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Importante lembrar que captagao miocardica de
FDG nao é sindnimo de SC. Outras condigdes também
podem gerar captagdo miocardica do FDG, como
a prépria captagao fisiolégica (que normalmente se
apresentara como uma captagao difusa), miocardites de
etiologias diversas, acometimento cardiaco por doengas
reumatolégicas, miocardio hibernante, e até mesmo
algumas cardiomiopatias genéticas.?” Dessa forma, o
exame precisa ser interpretado dentro do contexto clinico,
buscando excluir os diagnésticos diferenciais, sobretudo
doenca isquémica. A presenca de captacao extracardiaca
parece aumentar significativamente a especificidade de
SC.%

Como o F-FDG-PET avalia inflamacao ativa, um exame
normal ndo descarta a presenga de SC, apenas indica que
ndo ha processo inflamatério em atividade no miocérdio
naquele momento.?” A intensidade da captagao é
quantificada através da unidade standardized uptake value
(SUV), cujo calculo leva em consideragao a concentragao
de radioatividade na regido de interesse, dose injetada e
o peso do paciente.

A sensibilidade e especificidade descritas na literatura
giram em torno de um pouco mais de 80%. Kim et al.
observaram em metandlise com 891 pacientes oriundos
de 17 estudos uma sensibilidade de 84% e especificidade
de 83%.** Uma limitagao importante destes dados é a nao
utilizagdo da histopatologia como método de referéncia, e
sim dos critérios da JMHW, publicados em 2006.

Além da grande utilidade do F-FDG-PET na avaliagao
diagnostica de SC, este exame também possui implicagoes
terapéuticas e progndsticas.

As principais diretrizes sobre o tema (HRS e JCS)
orientam a imunossupressao diante de pacientes com
manifestagdes clinicas atribuidas a SC quando diante
de indicios de inflamagdo detectada pelo PET-FDG.7®
A reducgdo da captagdo de FDG apds imunossupressao
parece ser um preditor de melhora de FE, de modo que
este método também tem sido utilizado como parametro
para avaliar resposta terapéutica.?'*?

A persisténcia da captagao do FDG em exames seriados
é fortemente associada a pior progndstico, chegando a
aumentar o risco de eventos cardiovasculares maiores
em até 20 vezes em pacientes nao respondedores a
imunossupressao.*?

Outro importante preditor de pior prognéstico é a
captagao de FDG no ventriculo direito, associada ao
aumento de mortalidade, arritmias ventriculares e queda
da FE do ventriculo esquerdo.?*%

O estudo de perfusdo quando associado ao PET-FDG
também agrega informagdo progndstica, de modo que
pacientes com captacao miocardica de FDG associada
a alteragoes perfusionais nestas regides (o que seria o
mismatch) parecem ter pior prognéstico do que aqueles
com inflamacdo miocéardica mas perfusao normal.** Os
estudos de perfusao podem ser realizados através da prépria
PET/CT utilizando radiotracadores como amdnia marcada
com nitrogénio-13 e rubidio-82, pouco utilizados devido
ao alto custo, ou com a cintilografia de perfusao.’”
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Para o futuro espera-se a utilizagao de radiotragadores
que nao sejam habitualmente captados pelo miocérdio
normal, e que consequentemente dispensem preparos com
dietas, como os anélogos da somatostatina.?”

Papel da ressonancia magnética cardiaca

A RMC é um exame indispensavel na avaliacao de
pacientes com suspeita de SC. Além de avaliar com grande
acuracia detalhes da morfologia e fungao dos ventriculos
direito e esquerdo, também permite identificar indicios de
inflamagao, e principalmente necrose e fibrose.*

A RMC tem a vantagem de nao usar radiagao e de utilizar
contraste com baixo risco de eventos adversos, o gadolinio.

Um dos principais recursos da RMC é andlise do RT,
detectando a expansdo da matriz extracelular, que sugere,
sobretudo na fase mais avangada da doenca, a presenca de
fibrose (Figura 2).

Apesar de nao haver achados patognomonicos, os
padroes de RT mais comumente observados na SC sao focal,
mesocardico ou subepicdrdico em regides basais de septo e
parede lateral." Estes padrées nao sao especificos e podem
ser encontrados em diversas outras condigoes de lesdo
miocardica, sobretudo inflamatérias. No entanto, até mesmo
padroes transmurais podem ocorrer.*

Recentemente, foi descrito um padrao de RT que a principio
parece ser especifico de SC, o hug sign. Este é caracterizado
por um RT que se estende do septo interventricular em direcao
ao ventriculo direito, observado em casos de SC isolada com
diagnostico histopatoldgico.*® No entanto, este padrao ja foi
observado na miocardite de células gigantes.*'

A RMC também pode sugerir a presenca de inflamagao
miocardica através da presenga de hipersinal em T2, que
indica excesso de liquido no miocardio. No entanto, auséncia
desta alteracao nao exclui a presenga de inflamacao quando
comparada com o PET.** Na RMC, também é possivel estimar a
fibrose intersticial difusa através dos mapas T1 e T2, sugerindo
sarcoidose subclinica, apesar de a utilidade clinica deste
pardmetro ainda ser incerta.*

A real acurdcia, sensibilidade e especificidade dos exames
de imagem na SC ainda sdo bastante discutiveis, uma
vez que na maioria dos estudos estes métodos nao foram
comparados com o padrdo ouro, a BEM, mas sim, com
critérios diagndsticos, geralmente os propostos pela HRS®
e JMHW.? Estes estudos descrevem sensibilidade que varia
de 75% a 100% e especificidade variando de 77% a 85%.*

Assim, em individuos com sarcoidose extracardiaca a
presenca de RT é indicativa de provével SC, no entanto,
um exame negativo nao pode excluir a presenca de doenga
cardiaca, como por exemplo, ainda em fase inicial.

Até o momento nenhum grande trabalho prospectivo foi
desenhado com o objetivo de comparar a acuracia entre
ressonancia e PET no diagnéstico de SC. Alguns servigos
sugerem diante de forte suspeita de SC iniciar a investigagao
pela RMC antes do PET, por alguns motivos, como nao
depender de preparo e fornecer boa caracterizagao estrutural
e tecidual do coragdo. No entanto, a impressao no presente
momento é de que se tratam de exames que oferecem
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Figura 2 - RMC com presenga de realce tardio mesocérdico em parede inferior de paciente masculino, 38 anos, com diagndstico de sarcoidose cardiaca. Dados

do autor. RMC: ressonéncia magnética cardiaca.

Tabela 2 - Interpretagao diagnéstica de dados combinados da RMC com 18F-FDG-PET

Interpretacédo

Doenga ativa com presenga de cicatriz e
inflamacao

Cicatriz sem inflamacéo ativa (doenca inativa)
Normal (sem doenca)

Doenga precoce/falso positivo

Achados na RMC
Presenca de RT

Presenca de RT
Auséncia de RT

Auséncia de RT

Achados no 18 F-FDG-PET
Captacdo de 18F-FDG observada

Nao foi observada captacédo de 18F-FDG
Auséncia de captacdo de 18F-FDG
Captacao de 18F-FDG observada

18F-FDG-PET: tomografia por emissédo de pdsitrons com 18F-fluorodesoxiglicose; RMC: ressonéncia magnética cardiaca; RT: realce tardio. Adaptada de

Diagnostic Guideline and Criteria for Sarcoidosis.®

informagbes complementares, o PET sinais de atividade
inflamatéria e RMC as sequelas cicatriciais* (Tabela 2).

Além de utilidade diagnéstica, ja foi observado em varios
estudos o importante papel prognéstico. Uma metandlise
com 694 pacientes observou em pacientes com SC e RT
maior mortalidade cardiovascular, mortalidade por todas as
causas e arritmias ventriculares.*® Padrées especificos de RT
como acometimento do ventriculo direito e padrao multifocal
também parecem estar associados a pior prognéstico.*”

Dentre as limitagoes deste exame, destacamos a
contraindicagdo, ao menos relativa, em individuos com taxa
de filtragao glomerular < 30 mL/min/1,73 m? e a dificuldade
de interpretagao das imagens (devido a presenca de artefatos)
em individuos portadores de dispositivos cardiacos, como

marcapasso e cardiodesfibrilador implantavel, ainda que
compativeis com aparelhos de ressonancia magnética.*

Integrando os exames de imagem na avaliacao do paciente
com suspeita de sarcoidose cardiaca

Quando se discute a abordagem diagnéstica ideal para
individuos com suspeita de SC é imprescindivel a distingao
de pelo menos dois principais cendrios: o dos individuos que
ja possuem o diagndstico prévio de sarcoidose extracardiaca
e 0s que nao possuem.*

Nos primeiros, qualquer sintoma cardiovascular
ou alteragdo em ECG/ ecocardiograma, aumentam a
probabilidade de que o miocardio também seja acometido
pela sarcoidose, indicando prosseguir a investigacao
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com RMC, geralmente seguida de FDG-PET, e em casos
excepcionais, da realizagdo de BEM® (Figura 3).

O grande desafio diagnéstico é o segundo cendrio, de
individuos com alteragdes cardiovasculares como insuficiéncia
cardiaca, BAV avancado ou arritmias ventriculares, sem
diagndstico prévio de nenhuma condicao sistémica, em que
o leque de etiologias é imenso, e a SC passa a ser apenas uma
dentre as dezenas de possibilidades. Nestes casos, a suspeita
de SC deve ser levantada principalmente diante de casos
de BAV avancado ou taquicardia ventricular de causa
inexplicada em menores de 60 anos, ou até mesmo em
portadores de insuficiéncia cardiaca nao justificada pelas
etiologias mais prevalentes, sobretudo com a presenca de
afilamento do septo basal e afilamento ou espessamento da
parede ventricular.”?' Para estes individuos a investigacao
deve contemplar tanto a caracterizagdo do padrao de
lesao miocardica, com RMC e FDG-PET cardiaco, em
busca de sinais que possam sugerir SC, como também o
FDG-PET de corpo inteiro, com objetivo de identificar
eventuais indicios de sarcoidose extracardiaca. A busca
por indicios de sarcoidose extracardiaca pode ser refinada
com avaliagdo oftalmolégica, dermatolégica e pulmonar.
Em casos selecionados a BEM também sera recomendada.”

Take-home messages

* Asarcoidose cardiaca é uma doenca de diagnéstico
complexo.

e Geralmente seu diagnéstico é firmado sem a
confirmagao de histologia miocardica, baseando-se
em alteragoes de exames de imagem.

* A maior parte das alteragdes observadas nestes
exames sao achados inespecificos que precisam
ser interpretados no contexto clinico do paciente.

* A auséncia de estudos que comparem a acurdcia
destes exames com o padrao ouro (a histopatologia)
dificulta o entendimento sobre a real capacidade
diagndstica de cada método, reforcando a
importancia do uso de multimodalidade de imagem
na investigagdo dos casos suspeitos.

* ARMC e o PET parecem ser os exames de imagem
com a maior acurdcia fornecendo informacoes
complementares a respeito da presenga e extensao
de fibrose e inflamacao, respectivamente.

* A sarcoidose cardiaca deve ser suspeitada
sempre diante distdrbios importantes do ritmo
ou insuficiéncia cardiaca, de causa inexplicada,
sobretudo em individuos de meia-idade.

Conclusao

A SC é uma doenga de etiologia ainda pouco
compreendida e de diagnéstico desafiador, com a maior
parte dos diagndsticos firmados sem a confirmagdo de
histologia miocardica, baseando-se em alteracbes de

Sarcoidose extracardiaca
diagnosticada por histopatologia

1) Anamnese e exame fisico
2) ECG 12 derivagdes e/ou Holter
3) Ecocardiograma

Se achados anormais

1) RMC
2)18F-FDG-PET +/- SPECT
3) BEM

Avaliar se preenche critérios diagnésticos para SC.
Se houver duavida, considerar discutir com equipe multiespecialidades.

Figura 3 - Fluxograma de investigagdo diagnostica de sarcoidose cardiaca, em paciente com diagndstico de sarcoidose extracardiaca. 18-FDG-PET: tomografia
por emissédo de pésitrons com '8F-fluorodesoxiglicose; BEM: biépsia endomiocérdica; ECG: eletrocardiograma; RMC: ressondncia magnética cardiaca; SC:
sarcoidose cardiaca; SPECT: tomografia computadorizada por emissao de féton unico. Adaptada de Montera et al.*®
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exames de imagem. Apesar da baixa prevaléncia, a sua
identificacdo é de fundamental importancia devido ao
prognéstico reservado associado a existéncia de tratamentos
com potencial de modificar a histéria natural dessa doenca.
Felizmente, nos Gltimos anos observou-se um grande avango
nos métodos de imagem cardiovascular permitindo maior
entendimento sobre aspectos diagnésticos e progndsticos.
No entanto, ainda se faz necessério a realizagao de mais
estudos que envolvam a comparacao direta entre os exames
de imagem com os achados histopatoldgicos de miocérdios
acometidos pela sarcoidose, para que assim possamos
adentrar em uma nova era de diagndsticos mais precisos.
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