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La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica crénica que aparece como consecuencia
de la accién de un agente externo que desencadena una respuesta inmune sobre personas
genéticamente predispuestas. Lo mas habitual es que la enfermedad sea asintomatica y
por tanto, su diagndstico sera casual, generalmente tras la realizacién de una prueba de
imagen de térax por otra causa. En caso de que aparezcan sintomas, suelen ser inespecificos
y habitualmente afectan al aparato respiratorio.

Del mismo modo en que la clinica es vaga, la remisién de la enfermedad en muchas
ocasiones es espontdnea, por lo que existe controversia sobre si hay que tratar la enfermedad
y, en caso de que se tenga que tratar, cudl es el mejor momento para hacerlo.

El pronéstico varia en funcién de la aparicién de la enfermedad, de manera que si
aparece de manera brusca o aguda (70-90%), es mejor que si lo hace de forma progresiva
o crénica (10-30%).
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Sarcoidosis is a chronic multisystemic disease that appears as a consequence of the action
of an external agent that triggers an immune response on genetically predisposed people.
The disease is asymptomatic in most cases and therefore its diagnosis will be casual, usually
after performing a chest imaging test for another cause. In case symptoms appear, they are
usually nonspecific and they usually affect to the respiratory system.

In the same way that the clinic is vague, the remission of the disease is often sponta-
neous, so there is controversy about whether to treat the disease and, in case it has to be
treated, what is the best time to do so.

The prognosis varies depending on the occurrence of the disease, so that if it appears
abruptly or acutely (70-90%), it is better than if it appers progressively or chronically (10-30%).
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Mujer de 49 anos de edad, procedente de Bulgaria, sin alergias
medicamentosas conocidas ni hébitos téxicos.

Acude a la consulta de su médico de familia por dolor y
lesiones cutdneas eritemato-violaceas en ambos miembros
inferiores, de 1 mes de evolucidén. Asociado a estas lesiones la
paciente presenta tos intensa sin expectoracién ni disnea. No
refiere fiebre termometrada, dolor toracico, dolor pleuritico ni
palpitaciones. Tampoco manifiesta hiporexia ni pérdida pon-
deral. No sindrome miccional ni sintomas gastrointestinales.

Entre los antecedentes patolégicos de interés destacan
obesidad, hipertensién arterial (en tratamiento con hidro-
clorotiazida/amiloride, 50 mg/5 mg) y miomas uterinos (en
tratamiento con sulfato de hierro, 325 mg).

Durante la exploracién fisica se aprecian lesiones eritema-
to-violaceas anulares no pruriginosos, de distribucién asimé-
trica en ambas extremidades inferiores (Figs. 1, 2 y 3), compa-
tibles con nédulos que hacen sospechar un eritema nodoso. En
la auscultacién cardiopulmonar se percibe un soplo sistélico
de intensidad IV/VI. No se detecta alteraciones abdominales
ni adenopatias.

Debido a los hallazgos de la exploracién fisica se decide
derivar a la paciente al hospital de referencia para completar
el estudio diagnéstico.

Entre las pruebas realizadas se incluye analitica de sangre,
que muestra leucocitosis con neutrofilia, dimero D elevado y
bioquimica sanguinea normal, sin alteracién del perfil hepa-
topancreatico.

Se decide realizar también serologia, que resulta negativa
para hepatitis A, B y C, asi como para VIH. No obstante, se
detecta IgG positiva para CMV, VVZ, VEB y Chlamydia pneumo-
niae, posiblemente relacionadas con infecciones previas ya
pasadas.

Los anticuerpos antinucleares (ANA), anticitoplasma de
neutréfilos (ACNA), anti-DNAds, anti DNAsm y anti-RNA son
negativos.

En el estudio de la orina se detecta bacteriuria asintoma-
tica. La calciuria en orina de 24 horas es normal.

Otras pruebas complementarias realizadas son ECG y
ecocardiograma debido a la auscultacién del soplo, que son
normales.

También se realiza una radiografia de térax, que evidencia
un aumento de tamafio de aspecto nodular en ambas regiones
hiliares, sugestivo de adenopatias (Fig. 4). Asimismo, se identi-
fica un dudoso patrén intersticial difuso y bilateral.

Tras los hallazgos comentados, se solicita TC toracica, que
confirma la presencia de un infiltrado intersticial peribronco-
vascular de morfologia nodular, acompafiado de un infiltrado
intersticial periférico lineal, y de adenopatias hiliares bilate-
rales (Fig. 5) y mediastinicas, de tamafo patolégico (Fig. 6).

El resto de la exploracién es normal.

Con el resultado de la TC se concluye que la paciente pre-
senta sarcoidosis en estadio II.

Seguidamente, se decide completar el estudio con prue-
bas de funcién pulmonar, como espirometria, pletismografia

Figura 1 - Lesiones eritemato-violaceas en la cara
anterolateral de los miembros inferiores.

Figura 2 - Lesiones eritemato-violaceas en la cara posterior
de los miembros inferiores.
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Figura 3 - Lesiones eritemato-violdceas en la cara anterior
de los miembros inferiores.

Figura 5 - Corte coronal de TG de térax: infiltrado
intersticial peribroncovascular de morfologia nodular,
infiltrado intersticial periférico lineal y adenopatias
hiliares bilaterales y mediastinicas de tamaiio patolégico.

y estudio de difusién. Todas son normales. El mismo resultado
se obtiene con el estudio oftalmolégico.

Para confirmar el diagnéstico desde el punto de vista
anatomopatoldgico, se realiza una broncoscopia transbron-

Figura 4 - Radiografia de térax: aumento de tamaiio de
aspecto nodular en ambas regiones hiliares, sugestivo de
adenopatias.

Figura 6 - Corte transversal de TG de térax: adenopatias
mediastinicas de tamaifio patoldgico.

quial que permite biopsiar las adenopatias pulmonares,
objetivandose en la anatomia patoldgica granulomas no
caseificantes compatibles con sarcoidosis.

Una vez realizado el diagnéstico, se decide iniciar trata-
miento sintomatico con antiinflamatorio no esteroideo (dexke-
toprofeno) por el eritema nodoso, asociado a corticoterapia,
observandose mejoria sintomatica importante.

Tras el estudio diagnéstico, y dada la buena evolucién de
la paciente con el tratamiento instaurado, se decide el alta
hospitalaria anadiendo a su tratamiento habitual (hidrocloro-
tiazida/amiloride y hierro sulfato), prednisona 30 mg y ome-
prazol 20 mg. Asimismo, se conseja mantener este tratamiento
al menos hasta la siguiente consulta, que se programa para 6
meses mas tarde.
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Comentario

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, de causa
desconocida, caracterizada por el acimulo de linfocitos T y
macréfagos activados en determinados 6rganos. Provoca el
desarrollo de granulomas no caseificantes.

Para poder realizar su diagnéstico hay que descartar otras
enfermedades granulomatosas, como la tuberculosis, asi como
procesos neoplasicos.

Diferenciamos varios estadios de la enfermedad (Tabla 1):

e Estadio 0: la radiografia de térax es normal.

e Estadio I: aparecen adenopatias hiliares o paratraqueales
sin infiltrados pulmonares asociados; es la forma de inicio
maés frecuente.

e Estadio II: se pueden observar adenopatias hiliares bilate-
rales asociadas a infiltrados pulmonares.

e Estadio IIIl: encontramos infiltrados pulmonares sin ade-
nopatias.

e Estadio IV: es el estadio final, en el que se detecta fibrosis
pulmonar.

Lo mas frecuente es que la enfermedad sea asintomatica.
Se diagnostica de manera casual tras la realizacién de una
radiografia de térax. En el caso de que aparezcan sintomas??,
lo més frecuente es el sindrome constitucional (fiebre, astenia,
poliartralgias), asi como sintomas respiratorios (tos seca, disnea
de esfuerzo con auscultacién pulmonar normal), adenopatias
supraclaviculares, lesiones cutaneas? (lesiones nodulares, lupus
pernio), alteraciones oftalmolégicas (uveitis o coriorretinitis),
gastrointestinales (hepatomegalia y colestasis) y sintomas car-
diacos (bloqueos auriculoventriculares o bloqueos de rama).

El pronédstico de la enfermedad es variable. En caso de for-
mas agudas, es bueno, mientras que en las crénicas el curso
es térpido debido a la demora en el diagnéstico.

Para poder diagnosticar la enfermedad deben de cumplirse
los criterios siguientes:

e Compatibilidad del cuadro clinico-radiolégico.

e Demostracién de granulomas no caseificantes en uno o
mas tejidos con cultivo para micobacterias y hongos nega-
tivo o una prueba de Kvein-Siltzbach positiva.

e Exclusién de otras enfermedades granulomatosas.

e Evolucién clinica compatible.

El objetivo del tratamiento es controlar los sintomas y pre-
venir la fibrosis de los 6rganos afectados. Hay controversia
sobre cuando hay que tratar a un paciente, ya que en mas de
la mitad de los casos la enfermedad remite espontaneamente
a los pocos meses®.

Aunque se ha demostrado que los corticoides mejoran la
clinica, la radiografia y la funcién pulmonar, no se ha confir-
mado que mejoren la evolucién de la enfermedad a largo plazo.

En el estadio I se recomienda tratar solo si aparece obstruc-
cién bronquial; los estadios 11 y 111 se trataran si hay sintomas
respiratorios o alteracién de la funcién pulmonar; y el IV se
tratara siempre.

También se tratard a los pacientes que, independiente-
mente del estadio radiolégico, presenten sintomas extrapul-
monares, como uveitis posterior, cardiopatia, afectacién del

Tabla 1 - Estadios radioldgicos de la enfermedad.

Estadio 0 Radiografia de térax normal.

Estadio I Adenopatias hiliares o paratraqueales sin infiltrados
pulmonares asociados; es la forma de inicio mas
frecuente.

Estadio II Adenopatias hiliares bilaterales e infiltrados

pulmonares.

Estadio III  Infiltrados pulmonares sin adenopatias.

Estadio IV Fibrosis pulmonar

sistema nervioso central, nefropatia, alteraciones cuténeas,
esplenomegalia o hepatomegalia.

La duracién el tratamiento serd como minimo de un afo
en el caso de sarcoidosis pulmonar, mientras que en pacientes
con afectacién extrapulmonar se mantendra hasta durante 2
anos. En ambos casos, la reduccién de la dosis serd progresiva
a lo largo de 6 meses.

En pacientes asintomaticos con afectacién pulmonar y
funcién normal o minimamente alterada, se recomienda un
periodo de observacion de 6-12 meses; se introduce trata-
miento en caso de que en las pruebas de control persistan las
alteraciones radiolégicas o se observe empeoramiento de la
funcién pulmonar.

Conclusiones

¢ La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de ori-
gen posiblemente autoinmune que aparece en personas
genéticamente predispuestas.

e Una anamnesis y una exploracién fisica adecuadas son
imprescindibles para que el médico de familia pueda sospe-
char la enfermedad, realizar las pruebas complementarias
més adecuadas y finalmente establecer un diagndstico.

e Para poder realizar el diagnéstico de la enfermedad es
importante descartar otras entidades clinicas que cursan
con granulomas, como es el caso de la tuberculosis, asi
como procesos tumorales como informas.

¢ No existe un tratamiento etiolégico eficaz; el tnico objetivo
del mismo es actuar sobre los sintomas.
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