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Resumo

A sarcoidose é uma doenga sistémica, de etiologia
nao esclarecida, associada a formagdo de granulomas
ndo necrotizantes em diversos 6rgaos, com envolvimento
toracico em 90% dos casos. O acometimento cardiaco
é detectado em aproximadamente 10% dos pacientes,
chegando a 25% nos estudos de autépsia. E responsavel
por cerca de metade dos d6bitos em pacientes com
sarcoidose, sendo importante fator prognéstico. O septo
interventricular e a parede livre do ventriculo esquerdo
sdo as regides mais acometidas, especialmente na
porcao subepicardica. O desenvolvimento de alteragbes
de condugdo (incluindo bloqueios atrioventriculares e
arritmias ventriculares) e insuficiéncia cardiaca sdo as
manifestagcdes mais comuns. O diagnéstico é desafiador
e exige, na maioria dos casos, a realizagao de exames de
imagem avangados, como a tomografia por emissao de
poésitrons ou ressonancia magnética cardiaca com técnica
de realce tardio. Porém, sao exames de custo elevado
e pouco disponiveis. O ecocardiograma transtordcico
convencional, por outro lado, é amplamente acessivel,
mas apresenta achados mais tardios e pouco especificos.
Os mais importantes sdo a redugao da fragdo de ejecao
ventricular esquerda < 50% e a presenga de afilamento
anormal do septo interventricular basal. Outras alteragoes
segmentares, especialmente quando nao correspondentes
a territérios coronarianos, e aneurismas, também sao de
grande relevancia. Além disso, podem estar presentes
disfuncdo diastélica, derrame pericdrdico e disfungao
ventricular direita, tanto por acometimento primério
como secunddrio a hipertensdo pulmonar. As técnicas
ultrassonograficas mais avangadas, como o strain
miocardico, trabalho miocardico e elastografia, sao
promissoras na busca de um diagndstico mais precoce e
de menor custo.
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Introducao

A sarcoidose é uma doenga sistémica de etiologia ndo
esclarecida, com provavel componente autoimune, associada
a formacao de granulomas nao-necrotizantes em diversos
6rgaos e tecidos.! Possui prevaléncia em torno de 0,05% e,?
em cerca de 70% dos casos, acomete individuos entre 25 e
40 anos de idade, com um segundo pico de incidéncia em
mulheres acima de 50 anos.?

As manifestacbes clinicas sao bastante variadas, assim como
o curso clinico da doenca, que pode ser autolimitado ou
cronico. O envolvimento toracico ocorre em 90% dos casos,
com adenopatia hilar e/ou micronédulos pulmonares difusos,
principalmente ao longo de estruturas linfdticas.'

O envolvimento cardiaco é clinicamente detectado em
cerca de 10% dos pacientes, porém, a prevaléncia chega
a 25% nos estudos de autdpsia.* O septo interventricular e
a parede livre do ventriculo esquerdo sdo as regides mais
acometidas, especialmente em sua porgao subepicardica,
sendo o desenvolvimento de alteracdes de condugao
(incluindo bloqueios atrioventriculares e arritmias ventriculares
potencialmente fatais) e miocardiopatia levando a insuficiéncia
cardiaca, as manifestagOes clinicas mais comuns.* Os pacientes
podem ser assintomaticos ou apresentarem palpitagoes,
dispneia, sincope ou até mesmo morte stbita cardiaca como
primeira manifestagao.*

O envolvimento cardiaco estd associado a infiltracao
granulomatosa, com evolucdo progressiva para fibrose
cicatricial. E responsavel por cerca de 50% dos 6bitos em
pacientes com sarcoidose,” sendo importante fator de
mau prognéstico na doenca. Portanto, todos os pacientes
diagnosticados com sarcoidose devem ser ativamente
questionados sobre sintomas cardiovasculares e submetidos
a um eletrocardiograma de repouso, com indicagao
individualizada para o ecocardiograma transtoracico e Holter
de 24 horas.

Existem critérios especificos para o diagnéstico de
sarcoidose cardiaca, tanto em sua forma isolada como
associada ao acometimento sistémico.”? Tais critérios exigem,
na grande maioria dos casos, a realizacdo de exames de
imagem avangados, como a cintilografia cardiaca com
gélio,*” PET/TC '8F-FDG (tomografia por emissao de pdsitrons
com 18F-fluorodeoxiglicose) ou ressondncia magnética
cardiaca (RMC) com técnica de realce tardio (Figura 1).
Porém, sao exames de custo elevado e menos disponiveis,
raramente utilizados como métodos diagnésticos iniciais. O
ecocardiograma transtoracico, por outro lado, é amplamente
disponivel e de baixo custo. Neste artigo, discutiremos
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Figura Central: O Que E Importante na Avaliagido Ecocardiografica do Paciente Com Sarcoidose Cardiaca?
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Principais achados ecocardiograficos na sarcoidose. VD: ventriculo direito; SGLVD: strain global longitudinal do ventriculo direito; FEVE: fragdo de eje¢do do

ventriculo esquerdo..

Figura 1 - Imagens de ressonancia magnética cardiaca de paciente com sarcoidose cardiaca evidenciando acinesia (A) e fibrose pela técnica de realce tardio
de padréo transmural (B) em paredes lateral inferior e inferior em corte transversal.

os principais achados ultrassonograficos diagnésticos e
progndsticos associados a sarcoidose cardiaca, bem como o
emprego de técnicas mais avangadas como forma de aumentar
a sensibilidade diagnéstica.

Avaliacao ecocardiografica convencional

Do ponto de vista diagnéstico, os achados mais importantes
sao a redugao da fragdo de ejecao ventricular esquerda
(FEVE) < 50% e a presenca de afilamento anormal da
porcao basal do septo interventricular. Outras alteracoes
segmentares, especialmente se ndo correspondentes a
territérios coronarianos, incluindo presenca de aneurismas,

também sao de grande relevancia. Tais achados, apesar
de associados a um acometimento mais avangado, sdo
contemplados como critérios maiores pelo principal algoritmo
diagnéstico utilizado atualmente.® Nas figuras 2 a 4, sdo
demonstradas essas alteragdes em exames de pacientes com
diagnéstico comprovado de sarcoidose cardiaca.

A disfungao diastélica, apesar de nao especifica para o
diagnéstico, surge em fases mais precoces que os achados
citados anteriormente, e pode sugerir a realizagdo de
investigagdo complementar em pacientes com diagnéstico
estabelecido da forma sistémica, ou na presenga de quadro
clinico sugestivo. Segundo estudo publicado em 2019, a
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Figura 2 - Imagens ao ecocardiograma transtoracico em paciente com sarcoidose cardiaca. Observa-se afilamento e acinesia do segmento basal do septo
ventricular no corte paraesternal longitudinal (A e B). Outro paciente com sarcoidose cardiaca e discinesia da regido apical no corte apical 4-camaras (C e D).
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Figura 3 - Imagens ao ecocardiograma transtordcico em paciente com sarcoidose cardiaca. Observa-se aumento da refringéncia e acinesia do segmento basal
da parede lateral inferior no corte paraesternal longitudinal (A, digstole; e B, sistole). O mesmo paciente apresenta acinesia do segmento basal da parede inferior
no corte apical 2-cdmaras (C, diastole; e D, sistole).
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Figura 4 - Imagens ao ecocardiograma transtordcico de paciente com sarcoidose cardiaca. Observa-se retificagdo do septo ventricular, no corte paraesternal
transversal, devido a sobrecarga pressorica e hipertensdo pulmonar, além de discreto derrame pericardico em corte paraesternal transversal (A). Observa-
se sinais de disfungdo diastdlica ao Doppler mitral, pela relacdo E/A > 2, e tempo de desaceleragdo encurtado (B), além de disfungéo sistélica do ventriculo
direito avaliada pela redugdo da excursao sistélica do plano do anel tricuspide (TAPSE = 14 mm; anormal se < 16 mm) e redugdo da onda s da parede livre do

ventriculo direito (onda s = 8 mm/s; anormal se < 9,5 mm/s).

disfungao diastélica do ventriculo esquerdo esteve presente
em 26% dos 77 pacientes com diagndstico confirmado de
sarcoidose sistémica.? Por isso, a avaliagdo ecocardiografica
rotineira, seguindo critérios ja estabelecidos para outras
doengas, é fundamental.

Outro ponto de importancia é a andlise do pericardio, uma
vez que seu envolvimento direto, a partir do acometimento
primdrio do miocardio, é descrito em 20% dos pacientes
com sarcoidose cardiaca.'® O achado mais frequente é a
presencga de derrame pericérdico de pequeno volume, mas
também é descrita a evolugao para pericardite constritiva e
tamponamento cardiaco.

O acometimento do ventriculo direito pode ocorrer
tanto de forma primaria, pela infiltracdo granulomatosa de
seu miocardio, como de forma secundaria, pela hipertensao
pulmonar associada ao acometimento dos pulmées,
sendo fundamental sua analise por meio de parametros
quantitativos. A estimativa da pressao sistélica da artéria
pulmonar pelo ecocardiograma mostrou correlacdo com
as medidas realizadas por cateterismo direito em pacientes
com sarcoidose pulmonar.” Velocidades maximas de refluxo
tricispide < 2,9 m/s foram acuradas para exclusdo de
hipertensao pulmonar nesses pacientes, enquanto valores >
3,4 m/s aumentam consideravelmente a probabilidade de
hipertensao pulmonar pela medida invasiva.'?

Na figura central, sdo representados os principais achados
ecocardiograficos associados a sarcoidose cardiaca.

Apesar de teoricamente afetar qualquer porgao do coragao,
o envolvimento endocérdico e de valvas € menos comumente
relatado. Porém, em um estudo recentemente publicado,
foi demonstrado que 68% dos pacientes com sarcoidose
cardiaca com insuficiéncia mitral moderada ou importante
apresentavam hipercaptagdo de algum grau em misculos
papilares, geralmente de ambos, mesmo quando a insuficiéncia
mitral era classificada como funcional.”® Além disso, 61% dos
pacientes apresentaram melhora de pelo menos um grau
da insuficiéncia mitral ap6s o tratamento imunossupressor,'
suscitando a hipdtese de que o acometimento inflamatério
pode ser mais relevante do que considerado anteriormente.

Técnicas ecocardiograficas avancadas

Dentre as técnicas ecocardiograficas avangadas, a avaliagao
do strain miocardico pela técnica de speckle tracking é a mais
estudada. O strain global longitudinal absoluto do ventriculo
esquerdo (SGLVE) inferior a 16,3% mostrou sensibilidade
de 82,2% e especificidade de 81,2% para diagndstico de
sarcoidose cardiaca em pacientes com diagnéstico confirmado
da forma sistémica, enquanto o strain global longitudinal
absoluto do ventriculo direito (SGLVD) inferior a 19,9%
mostrou sensibilidade 88,1% e especificidade de 86,7%."

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2023;36(4):e20230104
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Uma meta-andlise, publicada em 2020, avaliou 589
pacientes com sarcoidose extracardiaca confirmada e 378
controles, mostrando redugdo consistente do strain global
longitudinal e circunferencial nesse grupo de pacientes,
associada a ocorréncia de desfechos cardiovasculares, como
morte por todas as causas, hospitalizacao por insuficiéncia
cardiaca, implante de CDI (cardiodesfibrilador implantéavel)
ou terapia apropriada por esse dispositivo.'

O strain miocdrdico também foi comparado a outros
métodos de imagem, mostrando correlacdo com o achado
de realce tardio na RMC." Quando comparado ao PET/TC
BE-FDG,'® também demonstrou associagao com o nimero de
segmentos miocardicos com alteragdo de perfusao, e ambos
os métodos apresentaram valor progndstico."”

Esses dados fortalecem o uso do strain como ferramenta
de avaliagao diagndstica e prognéstica nesses pacientes, com
potencial de detecgao mais precoce em relagao aos achados
ecocardiogréficos convencionais.

Outras técnicas avangadas estao atualmente em estudo pelo
Grupo de Miocardiopatias do Instituto do Coragao (InCor).
Estd em andamento a avaliagao do trabalho miocardico e da
elastografia miocérdica em pacientes com sarcoidose cardiaca
confirmada e com sarcoidose sem acometimento cardiaco.

A elastografia miocardica € uma modalidade ultrassonografica
que permite avaliar de forma nao invasiva a rigidez miocardica,
por meio da medida da velocidade de propagacao de ondas de
cisalhamento geradas naturalmente pelo fechamento da valva
mitral. Em meios com densidade conhecida, sabe-se que essa
velocidade é diretamente proporcional a rigidez do tecido.'
Tal técnica ja se demonstrou factivel na avaliagao de pacientes
com amiloidose cardiaca."

O trabalho miocérdico é uma abordagem derivada do
strain miocdrdico, que representa a area da curva pressao-
volume do ventriculo esquerdo, construida a partir de
dados do SGLVE e da aferigdo ndo invasiva da pressao
arterial. Assim, incorpora os efeitos de variagdo de carga,
nao contemplados por outros métodos, como a FEVE e o
SGLVE," sendo também uma técnica promissora para fins
diagnésticos e prognésticos.

O ecocardiograma tridimensional (Eco 3D) ainda é pouco
disponivel em estudos transtordcicos em fungdo da curva
de aprendizado para realizagdo do exame, além dos custos
associados ao transdutor especifico. O Eco 3D permite
medidas mais acuradas dos volumes das camaras cardiacas
e FEVE, com valores comparaveis aos obtidos na RMC.
Essa técnica foi utilizada em pacientes com sarcoidose sem
acometimento cardiaco diagnosticado e mostrou redugao da
fracdo de esvaziamento atrial esquerda,?’e também aumento
do indice de dissincronia sistdlica (SDI) #' quando comparados
aos individuos controle, gerando a hipétese de outros possiveis
marcadores precoces para o acometimento cardiaco.

Avaliacao prognoéstica pelo ecocardiograma

2

O fator prognéstico mais importante é a presenca de
disfuncao ventricular esquerda, relacionada a extensao do
envolvimento cardiaco. Além da queda da FEVE, a extensao
do realce tardio miocardico pela RMC e o nimero de
segmentos com alteragao de perfusdo no PET seguem o
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mesmo racional, e também estdo associados a desfechos
cardiovasculares negativos.??

Outro dado prognéstico e de facil aferigdo é a medida da
espessura da porgao basal do septo interventricular < 4 mm,
que foi considerada como um preditor independente de
eventos adversos (morte por todas as causas, insuficiéncia
cardiaca com necessidade de hospitalizagdo e arritmias
sintomaticas graves).??

Como discutido anteriormente, o strain miocérdico
apresenta valor progndstico em diversos estudos. Valores de
SGLVE inferiores a 14% foram significativamente relacionados
a internagbes hospitalares e insuficiéncia cardfaca.’

Desafios na avaliacao ecocardiografica

Os achados ecocardiograficos convencionais sdo, na
maioria das vezes, inespecificos ou tardios. Além disso, o
diagnéstico diferencial com outras miocardiopatias, ou até
mesmo com doenga arterial coronariana, pode ser desafiador.
Assim, o desenvolvimento de técnicas avangadas que possam
ser incorporadas ao exame convencional sem aumento
substancial de custo é de grande relevancia.

Alguns aspectos técnicos relacionados ao método também
dificultam a avaliagdo, como limitagao de janela actstica em
pacientes com excesso de peso, muitas vezes associado a
uso cronico de corticoides, ou com acometimento pulmonar
extenso. Nessas situagdes, o uso de agentes de realce
ultrassonografico pode facilitar a avaliagdo de disfuncao
segmentar, de afilamentos e de aneurismas, e deve ser usado
quando disponivel.

Conclusao

Apesar das limitagoes ja discutidas, o ecocardiograma
transtoracico é uma técnica com inimeros beneficios e
indispensavel na prética clinica do cardiologista, inclusive na

avaliacao de pacientes com sarcoidose cardiaca.

A avaliacao detalhada da funcdo biventricular, buscando
os achados mais sugestivos de acometimento cardiaco pela
sarcoidose, é fundamental, especialmente em casos de
suspeita clinica ou de pacientes ja diagnosticados com a
forma sistémica da doenca, direcionando para exames de
imagem mais especificos. Nesse contexto, o emprego do
strain miocdrdico pelo speckle tracking deve ser encorajado
e realizado sempre que tecnicamente possivel.

Futuramente, o dominio de técnicas ultrassonogréficas
avangadas pelo ecocardiografista promete incrementar a
avaliagao diagnéstica e prognéstica desses pacientes, permitindo
tratamento mais precoce e melhora de desfechos clinicos.
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