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RESUMEN

Introduccion: La sarcoidosis es un desorden multisistémico de causa desconocida. El curso de la
enfermedad es variable, puede ser asintomatico con resolucion espontanea o progresar con fallo
organico llegando incluso a la muerte.

Objetivo: Describir el protocolo diagnéstico ante la sospecha de sarcoidosis.

Presentacion del caso: Se presenta un caso clinico con varios sintomas y signos aparentemente no
relacionados entre si, en el que se implementa un algoritmo descrito en la literatura foranea.
Conclusiones: La interdisciplinariedad fue necesaria para el correcto manejo de este caso, en la
cual los internistas como moderadores fueron fundamentales pues permitié una vision integral del
enfermo.
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ABSTRACT

Introduction: Sarcoidosis is a multisystemic disorder of unknown cause. The course of the disease
is variable, it can be asymptomatic with spontaneous resolution or progress with organ failure,
even death.

Objective: To describe the diagnostic protocol for suspected sarcoidosis.

Case report: A clinical case is report here with several apparently unrelated symptoms and signs,
in which an algorithm described in foreign literature is implemented.

Conclusions: Interdisciplinarity was necessary for the correct management of this case, in which
internists as moderators were fundamental because it allowed a comprehensive vision of the
patient.
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Introduccion

La sarcoidosis afecta con frecuencia a adultos jovenes y de mediana edad. Suele presentar
adenopatias bilaterales, infiltrados pulmonares, lesiones oculares y en la piel. Puede afectar el
higado, el bazo, los nddulos linfaticos, las glandulas salivares, el corazon, el sistema nervioso, los
musculos, los huesos, entre otros. El curso de la enfermedad es variable, puede ser asintomatico
con resolucion espontanea o progresar con fallo organico llegando incluso a la muerte.
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La incidencia y prevalencia de la sarcoidosis son muy variables en las distintas zonas geograficas.
En ello influye el nivel de sospecha de la enfermedad, ya que a menudo cursa de forma
asintomatica. Las tasas de incidencia y prevalencia son mayores en paises nérdicos (Suecia,
Finlandia y Noruega) y Estados Unidos con tasas de 20-80 por 100 000 habitantes. En Espafha, datos
epidemioldgicos retrospectivos sefalan una incidencia de 1,36 casos por 100 000 habitantes y afo.
Algunos paises asiaticos presentan prevalencias mas bajas de sarcoidosis, como Japon (1/100 000
habitantes).("?

La edad de mayor prevalencia esta entre los 20-50 afos, pero la de comienzo mas frecuente esta
entre los 30-40 afnos. A diferencia de muchas enfermedades que afectan al pulmon, la sarcoidosis
es mas frecuente en los no fumadores, hecho que esta poco explicado. A pesar de los avances en
el conocimiento de la enfermedad desde su descripcion inicial, su causa continla siendo
desconocida. En la actualidad, se piensa que se origina como consecuencia de la interrelacion
entre una predisposicion genética del huésped con uno o mas agentes ambientales especificos. )
Es una enfermedad generalizada que puede afectar a cualquier 6rgano del cuerpo humano y se
expresa con el mismo tipo de lesion elemental: el granuloma sarcoideo no necrotizante.®

El diagnostico de sarcoidosis se basa en los siguientes criterios:

- presencia de un cuadro clinico-radiologico compatible.

— demostracion de granulomas no caseificantes en uno o mas tejidos con cultivos para
micobacterias y hongos negativos o una prueba de Kveim-Siltzbach positiva.

— exclusion de otras enfermedades granulomatosas o de reacciones granulomatosas locales.

— evolucion clinica compatible.

El tipo de biopsia dependera del érgano afectado y de su accesibilidad. En el sindrome de Lofgren,
el diagnostico puede aceptarse sin confirmacion histologica. En el estadio I, la ecobroncoscopia
(EBUS) con PAAF (puncion y aspiracion con aguja fina) de las adenopatias mediastinicas es
altamente rentable y especifica. Cuando hay afectacion del parénquima pulmonar, la biopsia
transbronquial, con un minimo de cuatro muestras, o la criobiopsia son muy rentables.
Ocasionalmente puede requerirse mediastinoscopia o biopsia pulmonar por videotoracoscopia.
Otros territorios accesibles son piel, adenopatias periféricas e higado. Cuando el cuadro clinico-
radioldgico no es tipico de sarcoidosis, es conveniente demostrar granulomas en mas de un
tejido.®

El diagnostico diferencial de las enfermedades granulomatosas depende del érgano afectado. En la
sarcoidosis intratoracica se incluyen fundamentalmente el de las adenopatias hiliomediastinicas
(Tuberculosis -Th- asociada o no al sida, linfomas, metastasis, silicosis) y el de las enfermedades
que pueden producir patrén intersticial pulmonar (Tb, neoplasias, metastasis, neumoconiosis,
alveolitis alérgica extrinseca y enfermedades intersticiales difusas idiopaticas). Es muy importante
excluir siempre la Tb y las reacciones sarcoideas asociadas a cancer.®

El objetivo de este trabajo fue describir el protocolo que se siguid para el diagnéstico de
sarcoidosis en un caso con cuadro clinico florido.

Presentacioén del caso

Se trata de un varon de 73 anos de edad, jardinero, con antecedentes de salud aparente hasta
hace aproximadamente 2 afios que comienza a presentar sintomas catarrales; refiere tos himeda
de produccién escasa, generalmente matutina y de coloracién blanquecina, aunque en ocasiones
era amarillenta o carmelitosa. Estos sintomas se hicieron persistentes y se asociaron a cambios en
el habito intestinal, pues llegé a mas de 15 dias con deposiciones diarreicas de las cuales no nos
precisa caracteristicas especificas; todo lo cual motivé que solicitara asistencia médica. Fue
atendido en el nivel terciario del sistema de salud nacional, se le realizan diversos estudios entre
los que destacan imagenes tomograficas del torax que describen lesiones multiples nodulares
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algunas de ellas cavitadas que pudieran estar en relacion con la clinica respiratoria que
presentaba, se le diagnostica también colitis inespecifica para la cual lleva tratamiento hasta este
momento con Mesalazina (tabl. 400 mg) 2 tabletas diarias. Ademas, se diagnostica con un
sindrome de ojo seco, que segun el paciente fue secundario a una infeccion estafilococica ocular
mientras estuvo ingresado.

El paciente refiere que un ano después es ingresado nuevamente por reincidir la sintomatologia
respiratoria asociada, en esa ocasion a marcada toma del estado general, pérdida del apetito y
ligero tinte ictérico, entonces se le diagnostica hepatitis autoinmune basada en la elevacion de
enzimas hepaticas y otros estudios los cuales no especifica, lleva tratamiento hasta este momento
con acido folico (tabl. 5 mg) 1 tableta diaria y acido ursodesoxicolico (tabl. 150 mg) 2 tabletas
cada 12 h.

ARade el paciente que ninguno de estos diagnosticos tuvo como basamento muestra de tejido y
evaluacion por anatomia patologica. Refiere que 10 dias antes de acudir a nuestro hospital
comienza con “hinchazon” de ambas piernas hasta las rodillas, se las nota calientes, con tonalidad
de la piel mas oscura de lo habitual en él, duras, no dolorosas, que aumentan en el transcurso del
dia y nota que 2 dias después esta “hinchazon” aparece en la barriga con iguales caracteristicas.
Todo esto fue acompanado por pérdida del apetito, decaimiento y pérdida de peso sin definir
cuantas libras, solo que “la ropa le queda mas ancha”.

En el examen fisico que se le realiza al momento del ingreso se encontraron como signos positivos:
Mucosas: Himedas e hipocoloreadas.

Piel: Se aprecia engrosamiento de la piel que hace dificil su pliegue hacia 1/3 distal de las
extremidades.

Faneras: Se aprecia ufas de manos y pies engrosadas, con estrias longitudinales y de color
amarillento.

Tejido celular subcutaneo: Infiltrado en ambos miembros inferiores, de forma discreta, de dificil
godet, no doloroso, no cambios térmicos, no cambios troficos asociados al edema, hasta nivel de
ambas rodillas. Se distingue infiltracion de similares caracteristicas en la pared abdominal (fig. 1).
Paniculo adiposo: Disminuido.

indice de masa corporal: 18,2 kg/m2.

Extremidades superiores: Dedos de ambas manos y pies en forma de salchichas (fig. 2).

Fig. 1 - Imagen de del abdomen del paciente.
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Fig. 2 - Imagen de los dedos de ambas manos del paciente.

Aparato Respiratorio: respiracion abdominal, expansibilidad respiratoria disminuida globalmente,
Frecuencia respiratoria: 19 RPM. Maniobras de vértice-vértice y base-base que confirman
disminucion de expansibilidad toracica, vibraciones vocales disminuidas, matidez pulmonar
normal, a la auscultacion murmullo vesicular disminuido globalmente, no estertores.

Desde un comienzo se trato de ser unicista en el diagndstico del paciente y asumimos que todos
los sintomas referidos y los signos hallados correspondian a la misma enfermedad; la cual
evidentemente se manifestaba de forma sistémica y habia hecho diana en organos como los
pulmones, la piel, el tubo digestivo, las glandulas lagrimales y el higado.

Los “dedos en salchicha” y el engrosamiento de la piel en los tercios distales de las extremidades
nos inclinaban a pensar en una esclerodermia, que al tener otras manifestaciones no acordes a
esta enfermedad tales como el “ojo seco”, disfuncion hepatica y cavitacion pulmonar segun la
tomografia previa, introducian a nuestro campo diagnostico el Sindrome de Sjogren (disfuncion de
las glandulas exocrinas), el de Reynolds (esclerodermia combinada con cirrosis biliar primaria) y el
de Caplan (artritis reumatoide con nédulos pulmonares). La combinacion de estas hipotesis sugeria
otra, que se estuviera en presencia de un Sindrome de Solapamiento o de una enfermedad mixta
del tejido conectivo. Sin embargo, todos estos érganos constituyen dianas de las enfermedades
granulomatosas sistémicas, las principales a descartar serian la tuberculosis y, por supuesto, la
sarcoidosis.

Se le indicaron al paciente una serie de complementarios de los cuales comentamos los mas
significativos:

Tomografia axial computarizada de Toérax: Signos de Enfisema lobulillar en la que se observan
imagenes nodulares en ACP con diametros promedio entre 9-10 mm algunos con tractos fibrosos
circundantes y otras lesiones nodulares mas evidentes en vértice derecho sin calcificaciones,
engrosamiento pleural en base derecha. Cambios degenerativos vertebrales con nédulos de
Shmoll. Ateromatosis aortica.

Test de Mantoux: Negativo

En las pruebas hematoldgicas resalté: Anemia (Hb: 7.4) microcitica e hipocrémica (VCM: 63.6,
HCM: 17.2, CHCM: 270).

(cc) IR Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2021(Abril-Jun);60(2):e1361

Descartada la disfuncion hepatica y la tuberculosis, confirmada la afectacion pulmonar, se llevo el
caso al Comité de Torax de nuestra institucion, se estaba ante una disyuntiva, tanto médica como
ética: ;Era necesaria la biopsia de pulmon o con la biopsia de piel, procedimiento menos invasivo,
se llegaria al diagnéstico certero? Si la muestra de piel resultaba no concluyente o no justificaba
los nodulos pulmonares era necesario entonces la biopsia pulmonar y se someteria al paciente a
dos procederes, luego de varias sesiones de este comité en el que participan de forma conjunta
especialistas de Medicina Interna, Neumdlogos y Cirujanos, se decidié finalmente realizar la
toracoscopia para obtener muestra de tejido pulmonar, contando con el consentimiento informado
del paciente.

Biopsia de Pulmoén: Infiltrado nodular a forma de granuloma no caseificante y abundantes
macrofagos, consistente con diagnostico de Sarcoidosis pulmonar (fig. 3 y fig. 4).

Fig. 3 - Imagen histologica en la que se aprecia granuloma rodeado por
macrofagos y esbozos de células claras en su interior.

Fig. 4 - Corte histologico en el que se aprecia un granuloma insertado en el
tabique alveolar.

Teniendo en cuenta las manifestaciones del paciente que incluian no solo sintomas y signos
respiratorios sino también extrapulmonares; ademas del resultado de la biopsia de pulmoén, se
decidié como diagnodstico definitivo Sarcoidosis sistémica.

Actualmente el paciente se encuentra estable, con estado de salud adecuado y bajo seguimiento
por consulta externa. En el periodo trascurrido ha presentado periodos de actividad en dos
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ocasiones que se han logrado controlar con el tratamiento adecuado, en estos momentos se
encuentra compensado.

Discusion
Se propone el algoritmo diagndstico descrito en Principios de Medicina Interna de Harrison® en
caso de sospecha de esta enfermedad (fig. 5).

[ Sospecha de sarcoldosis I

I Mediastino, pulmonar l ‘ Extrapulmonar l

Rx de torax Rx de 1éeax I Cardiaca | OFY
tipica normal, — - ORL
dudosa, TC abidomina!
atipica Examen del LCR
—_— . RM craneal, medular,
£CG 0568, muscular
Holter PET-TC
. Ecocardiograma
RM y PET cardiacas
Blopsia endomiocardica 2

Biopsia J

+| ek, LBa, EBUS, 878 |

BTB: biopsia transbronquial; EBUS: ecobroncoscopia; LBA: lavado broncoalveolar; LCR: liquido cefalorraquideo; OFT:
oftalmologia (examen con lampara de hendidura, fondo del ojo, angiografia con fluoresceina); ORL: valoracion
otorrinolaringoldgica; PET-TC: tomografia por emision de positrones combinada con tomografia computarizada; PFR:
pruebas funcionales respiratorias; RM: resonancia magnética; TCAR: tomografia computarizada de alta resolucion

Fig. 5 - Algoritmo diagnostico de Sarcoidosis.

La interdisciplinariedad fue necesaria para el correcto manejo de este caso, que requirio la
participacion de neumologos, cirujanos, reumatoélogos y, por supuesto, internistas. La funcion de
los internistas como moderadores fue fundamental pues permitié una vision integral del cuadro
clinico que hasta ese momento se habia interpretado como enfermedades independientes.
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