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RESUMEN

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa, con espectro
clinico variable.

Objetivo: Presentar dos casos diagnosticados de sarcoidosis con diferentes formas
de presentacion en pacientes y nexos clinicos similares.

Presentacion de caso: Ambos pacientes del sexo masculino, quinta década de la
vida, de color de piel negra, polisintomaticos con adenopatias hiliares bilaterales
y dafnos extrapulmonares comunes: la afectacion ocular y leucopenia. Las
diferencias clinicas estan dadas por la toma ganglionar sistémica en un caso y en
el otro es mediastinal, ademas de dano renal y que uno de ellos presentd
manifestaciones que recuerdan el sindrome de Lofgren.

Conclusiones: La histologia confirma las lesiones granulomatosas no
caseificantes. En la sarcoidosis existe un alto grado de complejidad diagnostica,
por la existencia de sarcoidosis extrapulmonar y la necesidad de excluir otras
enfermedades.
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Introduction: Sarcoidosis is a granulomatous disease with variable clinical
spectrum.

Objective: To present two cases of sarcoidosis diagnosis with different forms of
presentation in patients and with similar clinical links.

Case presentation: Both patients were male, at their fifth decade of life, of black
skin color, polysymptomatic with bilateral hilar adenopathies and common
extrapulmonary damage: ocular involvement and leukopenia. The clinical
differences are due to systemic lymph node taking, in one case; while, in the
other, it is mediastinal, as well as kidney damage and the fact that one of them
presented manifestations reminiscent of Lofgren's syndrome.

Conclusions: Histological tests confirm noncaseating granulomatous lesions. In
sarcoidosis, there is a high degree of diagnostic complexity, due to the existence
of extrapulmonary sarcoidosis and the need to rule out other diseases.
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Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria sistémica, de etiologia
desconocida, aunque se invocan teorias de exposiciones ocupacionales,

infecciosas y genéticas. Descrita en 1869 por Carl William Boeck. (12

La incidencia de la enfermedad es de 11 casos por 100 000 habitantes y se triplica
en afroamericanos. Esta presente en todas las regiones del mundo. La sarcoidosis
con afectacion pulmonar aparece en el 90-95 % de los casos diagnosticados y el

25-30 % son extrapulmonares. ('3

Constituye un problema su diagnostico en la practica clinica, por ser
polisintomatica, debido a multiples factores como: la localizacidn y la existencia

de dano agudo o irreversible en determinados organos. El enfoque diagnodstico
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esta dirigido a demostrar histologicamente la existencia de los granulomas no

caseificantes en ausencia de micobacterias y hongos.

La complejidad diagnostica hace dificil diferenciarla con respecto a
enfermedades que pueden tener una clinica e imagenologia similar, pero el
retraso diagndstico puede comprometer la vida del enfermo, como en la
tuberculosis, cancer de pulmoén, enfermedad profesional, linfoma y las

micosis.*>

Se ha descrito ademas una sarcoidosis-like causada por numerosas condiciones
clinicas y/o al uso de medicamentos incluidos inmunoterapéuticos, anti-TNF- a

(factor de necrosis tumoral-alfa) entre otros.®

Los pacientes asintomaticos no requieren tratamiento y permanecen estables
durante muchos anos. Sin embargo, aquellos que desarrollan enfermedad
sintomatica requieren de tratamiento médico y seguimiento estricto. La tasa de

mortalidad general para los pacientes no tratados es de aproximadamente el 5
%.*3)

El objetivo de la presentacion de estos dos casos con diagnodstico de sarcoidosis,
es mostrar diferentes formas de presentacion, en pacientes con nexos clinicos

similares, asi como el grado de afectacion a 6rganos dianas

Reporte de dos casos

Caso 1
Paciente masculino de 56 anos de edad, de piel negra, antecedentes de exposicion
por 35 afos al silice y asbesto. Hace 1 ano se le diagnosticé una enfermedad renal
cronica y sindrome de Sjogren, hace 6 meses presento parotiditis sin etiologia
precisada, que se asocia al dolor en ambos tobillos con resolucion espontanea.
Acude a consulta de neumologia por presentar tos con expectoracion blanquecina
de 4 meses de evolucién, una radiografia de térax posteroanterior, en la que se

visualiza un ensanchamiento hiliar bilateral de aspecto lobulado.
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El examen fisico respiratorio sin alteraciones, en los ojos se constata mucosas
secas. En el examen oftalmoldgico se describen ojos secos con tumefaccion de
glandula lagrimal. En la analitica: hemograma con leucopenia discreta (4,12
10°/1). Creatinina (132 pmol/L) y gamma glutamiltransferasa (106 U/L), elevadas
respectivamente. Ultrasonido de rastreo ganglionar (RG) describié adenopatias

multiples de aspecto linfomatosos, en ambas regiones cervicales.

La tomografia axial computarizada (TAC) de toérax describi6 multiples
micronddulos en ambos campos pulmonares de distribucion periférica, asociado a
un patrén reticular, ademas de adenopatias mediastinales bilaterales, sin
evidencia de calcificaciones (Fig.1) y la de abdomen mostré adenopatias multiples
intraperitoneales. Se realizd mediastinoscopia con exéresis de ganglios
paratraqueales, biopsia de ganglio reporta histologia compatible con sarcoidosis
(Fig. 2).

A: corte axial B: corte coronal

Fig. 1 - TAC de térax. A: corte axial; B: corte coronal (topograma). Se observan
multiples micronddulos en ambos campos pulmonares de distribucion periférica (flecha
azul), asociado a un patron reticular, ademas de adenopatias mediastinales bilaterales

(flecha roja), sin evidencia de calcificaciones.
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Fig. 2 - Sarcoidosis. Presencia de células gigantes tipo Langhans (flecha negra) y de
cuerpo extrafo. H/E 40x

Caso 2

Paciente masculino de 54 anos de edad, de piel negra, operado de
adenocarcinoma de préostata hace 4 afos y como dato obtenido,
retrospectivamente. En los ganglios resecados se observo en uno granulomatosis
no caseificante. Hace 9 meses comenzd a presentar aumento de volumen en
region inguinal bilateral y cervical, que se asociaba a una falta de aire a los

esfuerzos fisicos y ronquidos durante el suefo.

Al examen fisico se constata: adenopatias cervicales, supraclaviculares,
inguinales, maviles, no adheridas a planos profundas, no dolorosas, de tamano (1-
2 cm). En el examen oftalmoldgico se describe: atrofia superficial del iris en
sector inferior en ambos ojos, mayor en el ojo izquierdo con atrofia del esfinter
pupilar, nédulo amarillento de 1-2 mm para central en sector temporal del iris
del ojo derecho. En la analitica: hemograma con leucopenia severa (1,98 10°/1),

que motivo a realizar una biopsia de medula 6sea (BMO) que resultd negativa.

En la radiografia de térax posteroanterior se describié un ensanchamiento hiliar
bilateral de aspecto lobulado. Un ultrasonido abdominal informé multiples
adenopatias en epigastrio y mesogastrio, el de RG describioé adenopatias en ambas
regiones inguinales, supraclaviculares y cadenas laterales del cuello de aspectos
linfomatosos. La TAC de torax describid lesiones micronodulares hacia la region
apical en ambos campos pulmonares, ademas de mdultiples adenopatias
mediastinales y axilares (Fig. 3), la de abdomen mostré multiples adenopatias

periceliacas, peripancreaticas, mesentéricas, periaorticas, periiliacas e
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inguinales bilaterales. Se realizd exéresis de ganglio cervical donde se describe

adenitis croénica, con granulomas no caseificantes confirmando un patron de
sarcoidosis. (Fig. 4).

0 S :" 0
A: corte axial B: corte coronal

Fig. 3 - TAC de térax. A: corte axial. B: corte coronal (topograma). Se observan
lesiones micronodulares hacia la region apical en ambos campos pulmonares (flecha
azul), ademas de multiples adenopatias mediastinales y axilares bilaterales
respectivamente (flecha roja).
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Fig. 4 - Sarcoidosis. Granulomas no caesificantes con presencia de células gigantes tipo
Langhans (flechas) y de cuerpo extrano rodeados de tractus fibrosos hialinos. H/E 40x

DISCUSION

Alomd-Fortin y otros,? refieren que en la sarcoidosis es caracteristico la
presencia de adenopatias hiliares bilaterales, como en ambos pacientes
reportados. También pueden ser afectados: la piel (24 %), higado y sistema
gastrointestinal (18 %), sistema linfatico (15 %), los ojos (12 %), sistema renal y
neurologico (5 %) respectivamente, corazon (2 %) y el sistema osteomioarticular

(0,9 %).@ En los casos presentados hay afectacion ocular, linfatica y renal.
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Las sarcoidosis puede ser asintomatica o con un perfil clinico agudo, subagudo y
cronico, siendo progresiva y recidivante.® En el caso 1, la anamnesis remota
demostré que ademas de linfadenopatia hiliar bilateral presenté poliartritis
migratoria de ambos tobillos pero sin eritema nodoso (EN), este cuadro recuerda
el sindrome de Lofgren, aunque es mas frecuente en mujeres jovenes pero en los

hombres cursa con la artritis bilateral en los tobillos pero sin EN.©)

El cuadro subagudo se expresa por uveitis, tumefaccion parotidea y/o de la
glandula lagrimal. El sindrome de Heerfordt se caracteriza por la triada de uveitis
anterior, parotiditis y fiebre.® La forma cronica es mas frecuente de
presentacion esta dada por tos, con o sin expectoracion, disnea de esfuerzo y la
radiografia de térax muestra un patron intersticial preferentemente central
evidente en ambos casos. En ocasiones un patron miliar o incluso nodular pueden

coexistir con otras manifestaciones extrapulmonares.

En ocasiones, la existencia de las afectaciones extrapulmonares es el motivo de
consulta de los pacientes con sarcoidosis: el sindrome de apnea obstructiva del
suefio, EN, lupus pernio, nédulos subcutaneos, sindrome adénico generalizado,
uveitis, queratoconjuntivitis, agrandamiento de la glandula lagrimal,
nefrolitiasis, nefrocalcinosis, nefritis intersticial e insuficiencia renal y en el
sistema nervioso la mononeuritis multiple, inflamacion o infiltracion meningea,

encefalopatia, convulsiones, afeccion del segundo y séptimo par craneal.*7)

Las arritmias cardiacas, la hipertension pulmonar, son las afecciones menos
frecuentes en la practica clinica. Los episodios simples de artritis mono o
poliarticular son no deformantes o poliartritis migratoria son las formas de

afectacion articular mas comunes. )

El diagnostico no esta estandarizado pero se basa en: compatibilidad clinica,
demostracion de granuloma no caseificante en muestras de tejidos y la exclusion

de otras causas.®? Estos criterios fueron aplicados a los casos descritos.
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Amaral® plantea que la clasificacion de los estadios por los hallazgos
radiologicos, orientan en el diagnostico y prondstico de la sarcoidosis. Los casos

presentados se encuentran en estadio 2 (Tabla 1)

Tabla 1 - Clasificacion de los estadios de la sarcoidosis por los hallazgos radiologicos

Posibilidad de
Estadios Hallazgos radiolégicos remision
espontanea
Estadio 0 No hay alteracion 100 %
Estadio 1 Adenopatia hiliar bilateral solamente 55-90 %
Estadio 2 Adenopatia hiliar b1la.ter.al junto con afectacion parenquimatosa 40-70 %
(infiltrados pulmonares

Estadio 3 Afectacion parenquimatosa intersticial sin la ganglionar 19-20 %
Estadio 4 Fibrosis pulmonar 0

Es ambos casos se utilizaron los estudios imagenologicos, que van desde la
ecografia abdominal, de RG y la TAC.("0 Existen disquisiciones sobre el abordaje
para obtener la biopsia, se plantea que el muestreo de ganglios linfaticos guiado
por ecoendosonografia endobronquial tiene un rendimiento diagnostico del 87 %
y es superior por mediastinoscopia.® En el caso 1, la toma de espécimen
histologico fue mediante mediatinoscopia y en el caso 2 mediante ecografia de
RG.

En el diagnodstico de sarcoidosis hay que incluir el hemograma, que expresa
anomalias hematologicas (leucopenia, linfopenia, anemia, trombocitopenia y/o
pancitopenia), puede ser indicativo de afectacion de la médula 6sea, pero no es
absoluto, en el caso 2 mostré leucopenia severa, se realizo BMO que no aporto
alteraciones. También puede estar aumentada la fosfatasa alcalina y
transaminasas. Es necesario el estudio del -calcio ionico sérico, el
electrocardiograma y la ecocardiografia. En la espirometria forzada se sugiere un

patron obstructivo. (!

Rodriguez-Portal y otros!'? han descritos signos de mal prondstico relacionados
con la progresion de la enfermedad: edad de comienzo después de los 40 anos,
raza negra, afectacion cardiovascular, hipercalcemia, uveitis cronica, lesiones
oseas, lupus pernio, afectacion de la mucosa nasal, nefrocalcinosis,

neurosarcoidosis y fibrosis pulmonar. En ambos casos presentados hay solamente
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dos signos de mal prondstico: la edad de inicio mayor de 40 afos y ser de la raza

negra.

Conclusiones

En la sarcoidosis existe un alto grado de complejidad diagnostica, por la existencia

de sarcoidosis extrapulmonar y la necesidad de excluir otras enfermedades.
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