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Sarcoidosis: Reporte de un casoy revision del tema.

Sarcoidosis: A case report and review of the topic.
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RESUMEN

Se describe el caso de una mujer de 37 afios, procedente de la ciudad de Lima, con cuadro clinico caracterizado por
artralgias, sensacion de alza térmica no cuantificada, presencia de nédulos eritematosos en miembros inferiores y de
papulas eritematosas en la region dorsal de los dedos de las manos. En la Rx de térax y en la TAC se encontro
linfoadenopatia mediastinal. La biopsia ganglionar fue compatible con sarcoidosis ganglionar. (Rev Med Hered
2010;21:51-55)
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SUMMARY
We describe the case of a 37 year old woman, from Lima, with a clinical presentation characterized by arthralgia,

not quantified fever, presence of erythematous nodules on lower limbs and erythematous papules on the dorsal
region of fingers. A mediastinal lymphadenopathy was found on chest x-ray and CT scan. Lymph node biopsy was

compatible with sarcoidosis. (Rev Med Hered 2010;21:51-55)
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INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica
granulomatosa crdnica de causa desconocida;
caracterizada por la presencia de granulomas no
caseosos epitelioides con acimulo de linfocitos T y
fagocitos mononucleares. Su presentacion puede ser
sistémica o focal con afeccion de 6rganos especificos.
La enfermedad puede transcurrir con periodos de
agudizacion y resolucion que puede llegar a ser completa
con reversiéon ad integrun de las alteraciones
anatomicas. Se cree que es causada por una respuesta
celular exagerada del sistema inmune a antigenos
enddgenos o exdgenos (1).

Se realiza el reporte por tratarse de una entidad
inusual, cuyo diagndstico es posible s6lo si se tiene un
indice de sospecha y para lo que resulta de importancia
realizar la biopsia ganglionar, sin la que la enfermedad
hubiera pasado desapercibida o sido confundida con
patologias de mayor prevalencia como tuberculosis, el
que constituye el diagnastico diferencial mas frecuente.

Caso clinico

Mujer de 37 afios natural de La Libertad, procedente
de Lima. Inicié su enfermedad, aproximadamente 45
dias antes del ingreso con dolor intermitente en rodillas
que no calmaban con el reposo y que aumentd
progresivamente hasta dificultar la deambulacion.
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Figura 1. Papulas eritematosas en region dorsal de dedos y de manos.

Treinta dias antes del ingreso se agreg6 “sensacion
de debilidad al levantar los brazos y las piernas”; dolor
en las manos al sostener o coger objetos y sensacion
de alza térmica no cuantificada vespertina, que cedia
con la ingesta de paracetamol.

Acudi6 a un establecimiento de Salud donde se le
dijeron que tenia “artrosis” y le indicaron ketorolaco
intramuscular, una vez al dia aplicAndose de manera
regular por dos semanas, con mejora parcial de los
sintomas. Ante, ante la persistencia de sintomas 15
dias antes del ingreso acudio a otro establecimiento de
salud donde le realizaron serologia para brucella,
resultando negativa. Debido a la falta de precision
diagnostica, acudié a nuestro hospital.

No tenia antecedentes de importancia.

Al examen Fisico se encontro:

PA: 100/60mmHg. FC: 72/min. FR: 16/min.T: 37,6°C
Peso: 100Kg. Talla: 1,62 cm. IMC: 38,1

En regular estado general, obesa, en buen estado
de hidratacién, en posicion semisentada y con facies
algica. Palidez leve en piel, presencia de nédulos
eritematosos violaceos en miembros inferiores de
2x3cm, dolorosos a la palpacion, no pruriginosos y
papulas eritematosas en regién dorsal de dedos y manos
de 1x1cm, no dolorosas y no pruriginosas (Figura 1).
No se encontrd linfadenomegalia. Ademas se encontrd
limitacion del rango de movimiento articular del hombro
izquierdo por dolor, sinovitis en mufieca derechay signo
de latecla (+) enrodillaizquierda. EI examen pulmonar,
cardiovascular, abdominal y neurol6gico fue normal.
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Los examenes de laboratorio s6lo mostraron VSG
elevada.

La Rx de térax mostré la presencia de nédulos
parahiliares en ambos campos pulmonares (Figura 2).
La TAC de térax con contraste mostrd la presencia de
adenopatias mediastinales (Figura 3). No se evidencio
compromiso pulmonar estructural.

En la biopsia de las lesiones cutaneas, se observé
una lesion compuesta de tejido inflamatorio compatible
con “granuloma anular”. Se realiz6 biopsia ganglionar
y pleural a cielo abierto. En el tejido pleural se observd
s6lo contenido muscular y fibroadiposo sin alteraciones
significativas. En el tejido ganglionar obtenido, se
evidenci6 el reemplazo del tejido ganglionar normal en
maés del 95% de su extension por multiples granulomas
no caseificantes, BAAR negativas, en disposicién

Figura 2. Radiografia de térax A-P, muestra
presencia de nodulos parahiliares.
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Fgura 3. Tomografia axial computarizada de torax contrastada e muestra la presencia de adenopatias
mediastinales.

Figura 4. Biopsia de ganglio mediastinal. A. Coloracion Hematoxilina-eosina, muestra la presencia de
granulomas, con la presencia de células gigantes multinucleadas. B. Coloracion tricrémica. Observese
multiples granulomas en disposicion “back to back”

“back to back’ y con presencia de células gigantes
multinucleadas y cuerpos asteroides (“células
estrelladas” en el interior de las células gigantes)
hallazgos compatibles con “sarcoidosis ganglionar”
(Figuras 4 y 5).

La evolucion fue satisfactoria, los sintomas
remitieron lentamente y doce meses después de realizada
la toracotomia, la paciente estaba asintomatica.

DISCUSION

La sarcoidosis es una enfermedad poco frecuente
en Perd, sin embargo, podrian existir casos no
diagnosticados, sobre todo en lugares donde realizar
una biopsia resulte un proceso complejo, no contamos
con datos de incidencia de esta enfermedad en nuestro
pais. La incidencia anual mas alta se ha observado en
paises del norte de Europa (4 a 50 casos por 100 000

personas) (2). Se presenta con mayor frecuencia en
personas de raza negra con una proporcién de 3:1 en
relacion con personas de raza blanca (1-3). Es mas
frecuente en mujeres, con una relacion de 6,3:5,9 (por
100 000 personas/afio) frente a los varones (4,5); puede

Figura 5. Coloracion Hematoxilina-eosina.
Vease presencia de célula estrellada de
muestra de tejido ganglionar.
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presentarse a cualquier edad, pero con mayor incidencia
entre los 20 y 40 afos (6).

Aln se desconoce la etiologia de la enfermedad,
pero se han propuesto multiples causas: La teoria més
aceptada es que la enfermedad se desarrolla en personas
expuestas a determinados agentes ambientales que
desencadenan una respuesta inflamatoria exagerada lo
que conlleva a la formacion de granulomas. (1,2,7,8).
Se ha descrito asociacién con agentes ambientales
como: polen de arboles, quema de madera (9);
particulas inorganicas (1); insecticidas (10); berilio y
aluminio (11). También ha sido asociada con agentes
infecciosos como virus, mycobacterias, Borrelia
burgdorferi y Propionibacterium acnes (7).

Histolégicamente se describe acumulacion de
linfocitos T, fagocitos mononucleares 'y
caracteristicamente, la presencia de granulomas no
caseificantes asociados con células gigantes
multinucleadas. La mayoria de los granulomas no
presentan necrosis sin embargo ésta se ha documentado
en 4 a 38% de los casos (12). Algunos granulomas se
resuelven espontaneamente, pero otros sufren fibrosis.

En pacientes con sarcoidosis hay aumento del
complejo mayor de histocompatibilidad clase Il y de
otras moléculas involucradas en la activacion de células
T, debido a esto la habilidad de los macrofagos para
producir antigenos se encuentra aumentada (2). El papel
principal de dichas células es la iniciacion de la respuesta
inmune mediada por células T, que lleva a la formacion
de granulomas. La activacion de macrdéfagos se
caracteriza por acumulacion de linfocitos alrededor de
ellos y produccion de citoquinas (IL-1, IL-2, IL-6 e
IL-8, factor de necrosis tumoral, proteina quimiotactica
monocitaria-1), glucoproteinas (CD14) y moléculas de
adhesion. Dichas moléculas estimulan la migracion y
activacion de linfocitos, leucocitos polimorfonucleares
y fibroblastos, los cuales participan en la reaccién
inflamatoria y fibrosis caracteristica. Los macréfagos
se incorporan a los granulomas como histiocitos
epiteliales y secretan TGF-R1 (factor transformador
de crecimiento), el cual modula la fibrosis del
granuloma, debido a su accién antiinflamatoria (2).

Esta enfermedad presenta una amplia variedad de
caracteristicas clinicas y radiologicas.

El 50% son asintomaticos y la enfermedad se detecta
como hallazgo casual en una radiografia de térax (2).
En los pacientes que presentan sintomas, el inicio es
generalmente insidioso y el mal estado general, pérdida
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de peso, fiebre, sudoracion nocturna y fatiga, son
manifestaciones sistémicas presentes. EI 90% presentan
sintomas respiratorios como tos seca y disnea y sélo
un 10% manifiestan sintomas referidos a otros 6rganos
(2,13).

Cerca del 65% presentan alguna limitacion en la
funcion pulmonar, encontrando en la espirometria
patrones restrictivos como disminucion de la capacidad
vital forzada (CVF) y del volumen espiratorio forzado
en el primer segundo (VEF1). EI 80% de los pacientes
con espirometria anormal, recupera una funcién
pulmonar normal en dos afios (2). Nuestra paciente
tuvo espirometria normal.

Segun Wurm et al. (14), las alteraciones radiolégicas
en sarcoidosis toracica se clasifican en:
Etapa |: Unicamente aumento de tamario de los ganglios
linfaticos mediastinales e hiliares.
Etapa 1I: Aumento de tamafio de ganglios linfaticos,
asociado con anormalidades pulmonares
Etapa Ill: Enfermedad pulmonar difusa, no asociada
con aumento de tamafio ganglionar
Etapa IV: Fibrosis pulmonar.

En el caso de la paciente ella presentd un patrén
radioldgico tipo I.

El agrandamiento de ganglios linfaticos mediastinales
ocurre en 75% al 90% de los pacientes (15). Luego de
los pulmones y los ganglios, los més afectados son los
0jos, la piel y el corazon. La afeccién ocular se presenta
en 25% de los pacientes con uveitis anterior aguda o
crénica (16). EI 10% presenta alteraciones
dermatoldgicas inespecificas como eritema nodoso y
lupus pernio, que resuelven espontaneamente (3).

Nuestro caso presentd granulomas anulares en la
biopsia de piel. Existen pocos reportes sobre la
coexistencia de granulomas anulares y sarcoidosis. La
serie de casos méas grande publicada por Umbert y
colaboradores (17) de la Mayo Clinic en 1977; encontrd
5 pacientes con coexistencia de ambas enfermedades
y con estudios patolégicos. El 5% presenta evidencia
clinica de afectacion cardiaca que puede ser directa
como la miocarditis granulomatosa, o indirecta cuando
se desarrolla cor pulmonale secundario a fibrosis
parenquimatosa (2). En autopsias se encuentra que
aproximadamente dos tercios presentan compromiso
de higado, bazo y rifién, que raramente produce
sintomatologia (18).
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En el espectro clinico de esta enfermedad, se puede
asociar a dos sindromes: el Sindrome de Lofgren
(linfadenopatia hiliar bilateral, eritema nodoso y
poliartralgias) (2) y el Sindrome de Heerfordt
Waldestrom (fiebre, parotiditis, uveitis anterior y
parélisis facial) También se asocia con enfermedades
del colageno (19).

La confirmacién del diagnostico es histopatoldgica
con la identificacion de los granulomas no necrotizantes.
La biopsia se puede realizar por via transbronquial o
por mediastinoscopia (20). En nuestro caso se decidio
realizar la biopsia por minitoracotomia, por la no
accesibilidad de los ganglios parahiliares por la
mediastinoscopia.

Los granulomas en la sarcoidosis producen enzima
convertidota de angiotensina (ECA), por lo que en el
60% de pacientes puede encontrarse nivel sérico de la
ECA (2); nuestra paciente no tuvo niveles séricos de
ECA elevados. La concentracion de ECA puede estar
influida por variaciones genotipicas, por lo que su
determinacioén no cuenta con buenos valores de
sensibilidad y especificidad para el diagnostico (21).
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