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Introducción

La sarcoidosis es una enfermedad multisisté-
mica, granulomatosa y de etiología descono-
cida. Sin embargo, la evidencia acumulada 
sugiere que es causada por una respuesta in-
mune a un antígeno no identificado que se 
desencadena en personas genéticamente sus-
ceptibles1.

Los granulomas no caseosos son el hallazgo 
histopatológico más común2. Estos se encuen-
tran compuestos por acumulaciones muy or-
ganizadas los mismos y células epiteliales 
derivadas de macrófagos, todos ellos se en-
cuentran rodeados por linfocitos. Las células 
epiteliales fusionadas, que se transforman en 
células gigantes multinucleadas, con frecuen-
cia se encuentran dispersas en todo el granu-
loma3.

Los pulmones son el sitio que se afecta con 
mayor frecuencia (90%), con aumento del 

tamaño de los ganglios linfáticos mediastina-
les e hiliares o neumopatía parenquimatosa, 
pero también puede involucrar el corazón, el 
hígado, la piel, el bazo y los ojos. Esta enfer-
medad ocurre con mayor frecuencia (70%) en 
el grupo de edad entre 25 y 60 años, y es raro 
en personas menores de 15 años y mayores 
de 70 años de edad2,4.

La sarcoidosis cardíaca es una enfermedad 
que puede llegar a ser potencialmente mortal, 
por lo que es imprescindible sensibilizar a los 
médicos de esta entidad5.

Epidemiología

La sarcoidosis tiene una distribución mun-
dial, pero existe una gran diferencia en la 
prevalencia entre los distintos países. La inci-
dencia anual de sarcoidosis es máxima en 
los  países europeos septentrionales, con 
5-40 casos/100,000 personas.
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En Japón, la prevalencia es de 3.7/100,000, y 
en Finlandia, se estima que es de 28.2/100,000. 
A pesar de que todas las poblaciones resultan 
afectadas, los estudios realizados en los 
EE.UU. muestran que la enfermedad es más 
prevalente (3 a 4 veces más) en afroamerica-
nos que en los caucásicos. 

Ambos sexos son afectados, con una frecuen-
cia mayor en el sexo femenino, que represen-
ta aproximadamente el 60%. La sarcoidosis se 
presenta en familias y es más frecuente en los 
gemelos monocigotos que en los dicigotos. 
Sin embargo, menos del 1% de los familiares 
en primer grado de pacientes con sarcoidosis 
están afectados, por lo que el diagnóstico 
oportuno en familiares asintomáticos es inefi-
caz en la mayoría de los casos.

La baja incidencia descrita en algunas regio-
nes como África, China, India y Rusia se debe 
a un pobre acceso a la atención sanitaria, 
además de un seguimiento mínimo y un 
diagnóstico incorrecto de sarcoidosis, que se 
confunde con otras patologías como tubercu-
losis o lepra1,3,6.

Estudios recientes de epidemiología, específi-
camente de sarcoidosis cardíaca, sugieren una 
mayor prevalencia de la enfermedad. Se presu-
me que esto está relacionado probablemente 
con la tecnología avanzada, aunado a un mayor 
conocimiento de la enfermedad. El estudio más 
grande de sarcoidosis cardíaca fue una encues-
ta nacional de Finlandia, en la que se informó 
que la tasa de detección de sarcoidosis cardíaca 
aumentó más de 20 veces entre 1988 y 2014.

Posteriormente, se realizó un análisis, publi-
cado en 2017, sobre las tendencias de hospita-
lización en los EE.UU. del 2005 al 2011 con 

respecto a la sarcoidosis cardíaca. Los hallaz-
gos principales mostraron que la prevalencia 
aumentó del año 2005 al 2011, tal y como era 
esperado, sin embargo, cambiaron las tenden-
cias demográficas y las manifestaciones 
clínicas de los pacientes, con un aumento en 
arritmias y falla cardíaca, con disminución en 
el número de muertes. En general, se encontró 
un mayor porcentaje de pacientes afroameri-
canos con sarcoidosis cardíaca, que coincidió 
con los estudios realizados previamente. Se 
observo bloqueos auriculoventriculares avan-
zados, comparado con estudios realizados 
previamente en otros países5.

A pesar de los avances tecnológicos, la pre-
vención y el diagnóstico oportuno siguen 
siendo un reto, ya que el diagnóstico clínico 
de pacientes con sarcoidosis es del 5%, pero 
es muy probable que se presente en al menos 
el 40%, lo que es un grave problema de salud, 
ya que aún no existe una técnica de elección 
para el diagnóstico de sarcoidosis cardíaca7.

Manifestaciones clínicas

El curso clínico de la sarcoidosis varía desde 
una resolución espontánea hasta la enferme-
dad progresiva crónica. El mecanismo de re-
solución espontánea o progresiva de la enfer-
medad se desconoce6. Las manifestaciones 
clínicas variarán según la etnicidad, la raza y 
el sexo, además del órgano específico que se 
encuentre afectado.

La sarcoidosis muchas veces puede debutar 
con ganglios linfáticos mediastinales e hiliares 
aumentados de tamaño, que se detectan en la 
radiografía de tórax. Aproximadamente, el 
50% de los pacientes con sarcoidosis son 
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diagnosticados incidentalmente en la radio-
grafía de tórax4. Los pacientes asintomáticos 
normalmente refieren astenia, pérdida de peso 
y sudoración nocturna, mientras que la sarcoi-
dosis sintomática se puede manifestar de for-
ma insidiosa o como una enfermedad aguda1,3.

El cuadro clínico de la sarcoidosis es atípico 
en niños, que presentan menor afección pul-
monar y mayor extratorácica8.

Las manifestaciones clínicas de la sarcoidosis 
cardíaca dependen de la localización, exten-
sión y de la actividad de la enfermedad. Los 
trastornos de la conducción y las arritmias 
ventriculares, e incluso la muerte súbita y la 
falla cardíaca, son las manifestaciones princi-
pales de esta enfermedad1,3.

Desde el punto de vista fisiológico, los granu-
lomas pueden conducir a taquiarritmias de re-
entrada, que se manifiestan con palpitaciones 
o síncope así como bradiarritmias y síncope. La 
insuficiencia cardíaca congestiva puede llegar 
a ser el resultado de una sarcoidosis generali-
zada del miocardio con una fracción de expul-
sión del ventrículo izquierdo (FEVI) disminui-
da, que puede llevar a la muerte. A diferencia 
de otras miocardiopatías infiltrativas, como la 
amiloidosis, la afectación del miocardio en la 
sarcoidosis suele ser irregular1,9.

Estos pacientes son altamente sintomáticos, 
con una presentación variada en los sínto-
mas. Los síntomas extracardíacos son poco 
frecuentes, y cuando esto sucede, la afección 
pulmonar generalmente tiene baja frecuen-
cia. Los pacientes que se presentan con sar-
coidosis cardíaca, clínicamente silenciosa, 
pueden tener síntomas poco específicos como 
dolor de pecho, disnea, fatiga, que son 

normalmente provocados por la enfermedad 
extracardíaca2.

Se pueden encontrar granulomas cardíacos en 
aproximadamente el 25% de los pacientes con 
sarcoidosis durante la autopsia; a pesar de que 
la sospecha clínica ocurre solamente en el 5%, 
como ya se mencionó previamente. Estos gra-
nulomas infiltran la mayoría de las veces la 
pared lateral del ventrículo izquierdo, seguida 
del tabique interventricular, que afecta fre-
cuentemente el sistema de conducción3,8.

Diagnóstico

Como se ha mencionado, no existe un diag-
nóstico patognomónico para la sarcoidosis, 
por lo que el diagnóstico sigue siendo por 
exclusión. Cabe resaltar  que la presencia de 
granulomas no caseosos no establece el diag-
nóstico porque otras  entidades, como la tu-
berculosis pueden causarlos4.

Se deben realizar estudios de laboratorio 
(biometría hemática completa, química san-
guínea, examen general de orina, excreción 
urinaria de calcio en 24 horas y prueba cutá-
nea de tuberculina), radiografía de tórax, es-
pirometría y capacidad de difusión del mo-
nóxido de carbono en respiración única. La 
biopsia se efectúa únicamente en tejidos acce-
sibles con sospecha de sarcoidosis2.

El diagnóstico para la sarcoidosis cardíaca se 
fundamenta en estudios de imagen entre 
ellos:
–	 Biomarcadores: La enzima convertidora 

de angiotensina (ECA) se encuentra ele-
vada en el 60% de los pacientes con sar-
coidosis, pero los niveles séricos de la 
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ECA carecen de sensibilidad y especifici-
dad para el diagnóstico2.

–	 Electrocardiograma (ECG): Es anormal en 
pacientes que manifiestan la enfermedad. 
Las anormalidades incluyen varios grados 
de trastornos en la conducción, tal como 
bloqueo de rama aislado y fascicular. El 
bloqueo de rama derecha es más común 
que el de izquierda así como fragmenta-
ción del QRS, cambios en el segmento ST 
y en la onda T, ondas Q patológicas, entre 
otras alteraciones. El ECG es anormal solo 
en el 3.2 a 8.6% de los pacientes que tienen 
sarcoidosis cardíaca silenciosa2.

–	 Radiografía de tórax: La radiografía se 
realiza en la sarcoidosis extratorácica y es 
anormal en el 85 a 95% de los pacientes. 
La tomografía de alta resolución es más 
precisa; sin embargo, no existe suficiente 
evidencia que indique que una tomogra-
fía negativa puede excluir el diagnóstico 
de sarcoidosis cardíaca2.

–	 Ecocardiograma: Es anormal cuando la en-
fermedad se manifiesta, pero normal cuan-
do es silenciosa. Las anormalidades son 
inespecíficas y pueden variar, la hipertrofia 
del septum interventricular basal puede 
ser una característica de sarcoidosis cardía-
ca y, de manera menos frecuente, la hiper-
trofia del ventrículo izquierdo. Entre otras 
anomalías se puede encontrar disfunción 
diastólica y sistólica biventricular2,7.

–	 Resonancia magnética (RM): No existe un 
patrón específico que permita realizar el 
diagnóstico, pero este puede ser irregular 
y multifocal. El reforzamiento tardío con 
gadolinio se presenta con más frecuencia 
en los segmentos basales del septum inter-
ventricular y de la pared lateral y en el 
epicardio; sin embargo, puede presentarse 
la afección transumral2. Cada vez se 

utiliza la resonancia magnética con mayor 
frecuencia para el manejo de la sarcoidosis 
cardíaca clínicamente silenciosa. La tecno-
logía se ha desarrollado, y actualmente se 
pueden realizar estudios de tomografía 
por emisión de positrones (PET) combina-
dos con RM, que permiten la obtención 
detección de inflamación y fibrosis2.

–	 Tomografía computarizada (TC): La tomo-
grafía de alta resolución ayuda a detectar 
anormalidades parenquimatosas tempra-
nas. Está indicada cuando la radiografía 
muestra cambios atípicos para sarcoidosis4.

–	 PET con fluorodesoxiglucosa (F-FDG): La 
FDG es un análogo de glucosa que es útil 
para diferenciar un tejido normal de otro 
con inflamación activa. El estudio de PET 
con F-FDG se usa con mayor frecuencia 
para detectar inflamación miocárdica. La 
captación celular de este compuesto en la 
sarcoidosis se encuentra relacionada con los 
infiltrados celulares inflamatorios (Fig.  1), 
ya que estas células activas tienen una alta 
actividad glucolítica para satisfacer sus de-
mandas energéticas, y a causa de esto puede 
producir niveles de adenosina trifosfato 
(ATP) que son casi 8 veces más altos que el 
basal. Después de cruzar la membrana celu-
lar por los transportadores de glucosa, tanto 
la F-FDG como la glucosa son fosforilados 
por la enzima hexocinasa. Mientras que la 
glucosa se metaboliza aún más, la F-FDG 
fosforilada permanece atrapada dentro de la 
célula y, gracias a esto, se puede formar la 
imagen. A medida que hay mayor captación 
de F-FDG en los distintos órganos, las imá-
genes de PET se visualizan mejor2,7,9.

	 Tanto la PET como la RM con gadolinio 
son útiles en pacientes con sospecha de 
afección neurológica y cardíaca4. El PET 
con FDG y la RM están indicadas para la 
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evaluación de la sarcoidosis cardíaca, y 
no existe un consenso claro en el método 
de imagen de elección10-12.

	 Antes del advenimiento del PET, los 
estudios de perfusión miocárdica con Tl-
201 o 99mTc-sestamibi y la gammagrafía 
67Ga eran comúnmente realizados para 
detectar y monitorizar la sarcoidosis car-
díaca13. Las imágenes de perfusión mio-
cárdica pueden mostrar patrones de dis-
tribución reversa, en la que los defectos de 
perfusión en reposo disminuyen en condi-
ciones de estrés14. Se cree que la redistri-
bución reversa en amiloidosis cardíaca es 
causada por la constricción microvascular 
focal reversible en las arteriolas coronarias 

alrededor de los granulomas15. De acuer-
do con los resultados de algunos estudios, 
99mTc-sestamibi parece ser superior al Tl-
201 en la detección de la distribución re-
versa13-16. La gammagrafía con 67Ga detec-
ta la amiloidosis cardíaca durante su fase 
inflamatoria, debido a la acumulación en 
áreas con inflamación. Esta técnica tam-
bién se puede usar en la sarcoidosis sisté-
mica con una especificidad de casi el 100% 
y una sensibilidad que varía del 0 al 36%17, 
que se explica por una señal débil del 
isótopo de larga duración con emisión de 
fotones de alta energía.

–	 Biopsia endomiocárdica: La biopsia del te-
jido miocárdico es la prueba diagnóstica 

Figura 1. Estudio de Tomografia con emisión de positrones con 18F-fluorodesoxiglucosa/tomografía con emisión de fotón único con 
Tecnecio 99m-Metoxi isobutil-isomitrilo (PET 18F-FDG 199MTc MIBI SPECT) en reposo, que muestra perfusión normal y estudio metabólico 
con captación de FDG en la pared lateral del ventrículo izquierdo, que sugiere la presencia de sarcoidosis, probablemente en fase 
temprana.
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definitiva para la sarcoidois cardiaca y para 
la extracardiaca las biopsias de los tejidos 
afectados. En casos de biopsia extracardía-
ca negativa, la biopsia endomiocárdica 
puede ser requerida para confirmar el 
diagnóstico. Sin embargo, la biopsia endo-
miocárdica tiene una baja sensibilidad por 
la naturaleza focal de la enfermedad, y re-
vela granulomas no caseosos en menos del 
25% de los pacientes con sarcoidosis car-
díaca. Para aumentar la sensibilidad se re-
comienda la realización de una biopsia 
guiada por imagen, ya sea por PET o RM2.

En pacientes que presentan arritmias, dismi-
nución de la función ventricular o afectación 
septal en la RM o en la PET, debe de plantear-
se la realización de estudios electrofisiológi-
cos y evaluar la necesidad de un desfibrilador 
automático implantable3.

En general, hay pocos estudios involucrados 
con el diagnóstico y monitoreo de estos pa-
cientes, por lo que actualmente el consenso 
se basa en las guías del 2014 escritas por ex-
pertos en el campo, escogidos por la Socie-
dad del Ritmo Cardiaco y en colaboración 
con otras sociedades. Antes de estas, las úni-
cas guías diagnósticas publicadas fueron las 
del ministerio de salud y criterios de bienes-
tar de Japón2.En las guías del ministerio de 
Japón para el diagnóstico de sarcoidosis car-
díaca se habla sobre dos maneras distintas. 
El primero es de tipo histológico, donde se 
confirma con una biopsia endomiocárdica, 
demostrando los granulomas no caseificantes 
con diagnóstico clínico o histológico de afec-
ción extracardíaca. El diagnóstico clínico se 
puede obtener cuando se cumple con al me-
nos 2 de los 4 criterios mayores, o 1 mayor y 
2 o más de los criterios menores.

Criterios mayores:
–	 Bloqueo atrioventricular avanzado.
–	 Adelgazamiento basal del septum inter-

ventricular.
–	 Captación galio en el corazón.
–	 FEVI < 50%.

Criterios menores:
–	 Hallazgos anormales en el ECG: Arrit-

mias ventriculares (taquicardia ventricu-
lar, complejo ventricular prematuro mul-
tifocal o frecuente), bloqueo completo de 
la rama derecha, desviación del eje o una 
onda.

–	 Ecocardiograma anormal: Movimiento re-
gional parietal anormal, aneurisma ven-
tricular o adelgazamiento de la pared.

–	 Medicina nuclear: Defecto de perfusión 
detectado por talio o mediante una gam-
magrafía miocárdica con tecnecio 99.

–	 RM con gadolinio: Mejoría tardía en el 
metabolismo del miocardio.

–	 Biopsia endomiocárdica: Fibrosis intersti-
cial o infiltración de monocitos9.

Diagnósticos diferenciales

Se debe hacer el diagnóstico diferencial con 
tuberculosis, linfoma de Hodgkin, metástasis 
y mononucleosis infecciosa4.

Manejo clínico

Se utiliza el tratamiento de inmunosupresión 
en la sarcoidosis pulmonar, ocular neurológi-
ca o renal, a pesar de que, a lo largo de 50 
años de uso, no existe evidencia de que haya 
beneficios en la sobrevivencia de pacientes 
que se someten a tratamiento con corticoides. 



175

D. Salame-Waxman, et al.: Sarcoidosis cardiaca

Se desconoce la dosis óptima de prednisona 
para alcanzar la mejor respuesta al trata-
miento, aunque en la mayoría de los estudios 
se recomienda una dosis entre 30 y 40 mg al 
día, evaluando la respuesta en 1 a 3 meses. 
En caso de que no exista respuesta, la dosis 
de prednisona se debe aumentar de 5 a 15 mg 
al día por un periodo de 9 a 12 meses adicio-
nales y continuarlo por lo menos por 3 años.

El metrotexato es usado como un agente de 
segunda línea y, en casos refractarios, otras 
terapias que han sido usadas en la sarcoido-
sis cardíaca incluyen azatioprina, ciclofosfa-
mida e infliximab2,7.

Pronóstico

Los pacientes con sarcoidosis cardíaca o neu-
rológica tienen peor pronóstico que el resto 
de los enfermos. La muerte en los pacientes 
con sarcoidosis cardíaca se debe a la falla 
cardíaca o a muerte súbita. En pacientes con 
manifestaciones clínicas, la disfunción ventri-
cular izquierda es el predictor más importan-
te de supervivencia2,6.

En el estudio realizado por Chiu en 2005, se 
encontró que todos los pacientes con una 
FEVI normal tenían una sobrevida de 10 
años; en los que tenían disfunción grave con 
FEVI < 30%, la tasa de supervivencia después 
de 1 año fue del 91%, del 57% después de 5 
años y del 19% después de 10 años.

Conclusiones

La sarcoidosis es una enfermedad granulo-
matosa que se puede presentar de manera 

focal o diseminada. La sarcoidosis cardíaca 
en su historia natural puede cursar con 
arritmias o falla congestiva cardíaca e, in-
cluso, la muerte en pacientes sin tratamien-
to. Con la utilización de la biopsia miocár-
dica se puede  hacer el diagnostico, sin 
embargo, su sensibilidad se encuentra limi-
tada por la presentación en parches de los 
granulomas18.

Hasta la fecha se desconoce qué factores 
predisponen a ciertos pacientes a desarrollar 
sarcoidosis cardíaca, a pesar de que se están 
llevando a cabo estudios genéticos, aún sigue 
existiendo mucha falta de información.

Muchas veces el diagnostico es realizado post 
mortem en pacientes que sufrieron de una 
muerte súbita y posteriormente se descubre 
la causa.

La sarcoidosis cardíaca es rara y difícil de 
diagnosticar, por lo que los médicos deben de 
tener un alto índice de sospecha e incluir la 
sarcoidosis como un probable diagnóstico di-
ferencial en la insuficiencia cardíaca, plantean-
do a la sarcoidosis cardíaca.
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