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Resumen

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de
etiologia desconocida en la que se han implicado
agentes infecciosos, polvos inorganicos o sustancias
orgdnicas; caracterizada por la presencia de una
inflamacién granulomatosa no necrotizante con
acumulacién de linfocitos CD4+ y monocitos en los
tejidos afectados. Se presenta el caso de un
paciente que acudié al Hospital General Universitario
Dr. Gustavo Aldereguia Lima de Cienfuegos
refiriendo tos seca, febricula, opresién toracica y
ligera pérdida de peso de tres meses de evolucion,
que no cedian, a pesar de recibir tratamiento en su
area de salud. Luego de realizarle varios estudios se
diagnosticé una sarcoidosis pulmonar, enfermedad
granulomatosa sistémica y proliferativa cuya
etiologia permanece en el anonimato. La biopsia
continla siendo la base para el diagnéstico definitivo.
Por ser esta una entidad dificil de explicar y
entender, ademas de ser escasamente
diagnosticada en nuestro medio se decide presentar
este caso clinico.
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Abstract

Sarcoidosis is a systemic disease of unknown
etiology in which infectious agents have been
implicated, inorganic powders or organic substances,
characterized by the presence of necrotizing
granulomatous inflammation with no accumulation
of CD4 + lymphocytes and monocytes in the
affected tissues. It is presented the case of a patient
who went to the General University Hospital Dr.
Gustavo Aldereguia Lima of Cienfuegos reporting dry
cough, fever, chest tightness and slight weight loss
three of three months evolution which did not
improve despite receiving treatment in his health
area. After several studies it was diagnosed a
proliferative pulmonary sarcoidosis, systemic
granulomatous disease whose etiology remains
anonymous. Biopsy remains the basis for definitive
diagnosis. As this is a difficult entity to explain and
understand, besides being scarcely diagnosed in our
area, it is decided to present that clinical case.
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INTRODUCCION

De la sarcoidosis puede decirse con justicia que
es un enigma envuelto en un misterio como lo
califica Robbins.!

No solo se desconoce la etiologia —aunque en la
actualidad se afirma que es una enfermedad de
origen inmune— sino que otros la consideran de
causa desconocida.’

Muchos autores coinciden en definirla como una
enfermedad sistémica de etiologia desconocida
en la que se han implicado agentes infecciosos,
polvos inorganicos o sustancias organicas,
caracterizada por la presencia de una
inflamacién granulomatosa no necrotizante?® con
acumulacion de linfocitos CD4+ y monocitos en
los tejidos afectados.”

La presentacion y curso clinico varian desde la
enfermedad asintomatica con la resolucion
espontdnea, hasta la falla multiorgdnica y
eventualmente la muerte,® afectando dérganos
como: higado, bazo, ojos, piel ® y pulmdn, este
Ultimo en mas del 90 % de pacientes.

La sarcoidosis afecta a personas de ambos sexos,
de diferentes razas y lugares geograficos, con
predisposicion entre los 20 y 40 afios.’

El diagnodstico de sarcoidosis se basa en un
cuadro clinico y radiografico de presentacién
compatibles, asi como en signos histoldgicos
(granulomas no caseificantes en la biopsia, sin
organismos o particulas). Varios informes han
demostrado el valor de tomografia por emisién
de positrones para detectar la enfermedad oculta
que puede ademas ayudar a determinar un sitio
accesible para la biopsia, en particular en los
casos dificiles como el compromiso cardiaco o
neurolégico.®

Por ser esta una entidad dificil de explicar y
entender, ademas de ser escasamente
diagnosticada en nuestro medio se decide
presentar ese caso clinico.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente de 38 afios,
de color de piel negra, con antecedentes de
asma bronquial desde temprana edad, que no
precisaba tratamiento y que se dedicaba a los
trabajos manuales en el arreglo de relojes con el
uso de varios productos quimicos.

Este paciente acudié al cuerpo de guardia de
medicina interna, refiriendo que desde hacia
aproximadamente 2 meses venia presentando
falta de aire, que se intensificaba a los esfuerzos,
que se acompafiaba de tos con expectoracién
amarillenta que se hacia mas marcada por las
noches y en las mafianas. Ademas referia
opresién toracica de ligera intensidad y pérdida
del apetito, palpitaciones y febricula, razén por la
cual acudié a su area de salud donde fue
medicado con azitromicina durante 6 dias,
tratamiento con el cual no cedieron los sintomas.
Se recibié6 en el Servicio con ligero
empeoramiento de la clinica antes referida.

Luego de proceder con el examen fisico del
paciente, a pesar de no obtener ningln dato
clinico, se decidié indicar una radiografia de
térax, en la que llamaba la atencién un marcado
ensanchado simétrico bilateral en la regién del
mediastino. Se decidié ingresar con la impresién
diagnéstica de neumopatia inflamatoria, y se
indicé tratamiento antibidtico con cefuroxima
750 mg ¢/8 horas por 7 dias.

Luego del cumplimiento con la antibioticoterapia
se realizé radiografia de térax evolutiva cuyo
informe por parte del departamento de radiologia
precisé mejoria radioldgica, pero persistia el
engrosamiento hiliar bilateral que se describe
como hilios en patatas, dando como diagnéstico
presuntivo el de sarcoidosis o linfoma, se sugirié
ademas la realizacion de tomografia axial
computarizada (TAC).

Se realizaron ademas varios examenes de
hemoquimica, resultandos estos dentro de los
valores normales.

Se realizé TAC (simple y contrastada) donde se
observaron multiples adenopatias en todos los
compartimentos del mediastino con acentuacién
de la trama reticular de ambos pulmones, lo cual
realza aln mas los diagndsticos anteriores.
(Figuras 1,2, 3y 4).
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Dada la poca disponibilidad de nuestro
centro para realizar otras pruebas
confirmatorias se colegié con el Hospital
Hermanos Ameijeiras donde se le realizé al
paciente, una toracoscopia por minimo
acceso con toma de biopsia ganglionar
donde se confirm¢ el diagndstico de
sarcoidosis, a partir del cual se inici
tratamiento con prednisona.

Se repitié la radiografia de térax evolutiva a los 6
meses de tratamiento donde se evidencié la
mejoria radiolégica.

DISCUSION

La sarcoidosis, (del griego sarx, que significa
carne) o enfermedad de Besnier-Boeck, es un
padecimiento granulomatoso sistémico, de
caracter autoinmune,®** que en la mayoria de los
casos remite espontaneamente aunque en
ocasiones evoluciona hacia la cronicidad.*

El inicio del conocimiento de la sarcoidosis

comienza en 1869, cuando Carl William Boeck,
dermatdlogo noruego, y Jonathan Hutchinson en
1877, célebre cirujano y dermatélogo inglés
descubrieron, independientemente, ciertas
lesiones dermatoldgicas raras.?

En su sinonimia guarda varios nombres: lupus
pernio de Besnier, linfogranulamotosis benigna
de Schaumann, sindrome o enfermedad de
Jonathan Hutchinson, psoriasis papilar de
Hutchinson, sarcoidosis subcutanea de
Darier-Roussy, fiebre uveoparotidea de
Heerfordt-Waldenstrém, osteitis cistoide multiple
de Jungling, tuberculosis magnocelular
granulomatosa de Ziegler-Mylius-Schaumann,
reticulosis epitelioide, sarcoide de Boeck,
enfermedad del polen de pino, tuberculosis
nodular, poliosteitis pseudoquistica de Chevalier,
sarcoidosis de Mortimer. 2

Su frecuencia varia en las diferentes regiones
geograficas, y se informa una incidencia de entre
5 a 40 casos por cada 100 000 habitantes/afio,
siendo mayor en paises escandinavos y en la
poblacién afro-norteamericana'®*!® siendo
ligeramente mas comin en mujeres.

Latinoamérica es una regién con baja incidencia,
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probablemente por diferencias genéticas y de
exposiciéon ambiental a determinados antigenos
o por la falta de programas de relevamiento, y la
alta prevalencia de otras enfermedades
granulomatosas endémicas (tuberculosis, lepra,
micosis profundas) que confunden el diagnéstico.*2°

En Cuba, el primer caso informado corresponde
al municipio de Moa, en la provincia de Holguin,
segln informa Monier en 1991.%

Desde el punto de vista clinico puede afectar
varios 6rganos:?

Pulmones (90 %): tos no productiva, disnea y a
veces sibilancia. La pleura puede estar
afectada pero no es frecuente.

La radiografia de térax puede mostrar signos de
diferentes estadios:

Estadio 1:

linfadenopatia hiliar bilateral

solamente (posibilidad de remision espontanea
55-90 %).

Estadio 2: linfadenopatia hiliar bilateral plus
infiltrados pulmonares (40-70 %).

Estadio 3: infiltrados pulmonares solos (10-20 %).

Estadio 4: fibrosis pulmonar (0 %).

o

Piel (24 %): eritema nodoso como
manifestaciéon mas reconocible (sindrome de
eritema nodoso, artralgia, malestar sistémico, y
linfadenopatias hiliares bilaterales en la
radiografia de térax).

Se observa una amplia variedad de anomalias de
la piel, incluyendo lesiones maculopapular, lupus
pernio (a menudo asociada con la enfermedad
mas crénica), nédulos e hiperpigmentacién o
hipopigmentacién.

=]

o

Linfadenopatia (15 %): la linfadenopatia
extratoracica es frecuente y causa de alarma,
dada la posibilidad de diagnésticos como el
linfoma y la tuberculosis. La biopsia por
aspiracion con aguja fina o la biopsia por
escision pueden brindar a un diagnéstico répido.
Oculares (12 %): la uveitis puede ser una
complicacién y en ocasiones resulta
asintomatica. También pueden ocurrir
numerosos problemas como los nédulos
conjuntivales, el agrandamiento de las

=]

=]

o

o

glandulas lagrimales, cataratas, glaucoma,
isquemia retiniana, neuropatia optica, y
papiledema.

Hepaticos o gastrointestinales (18 %):
generalmente asintomaticos, con enzimas
hepéticas ligeramente elevadas. La
hepatoesplenomegalia, la colestasis
intrahepatica y la hipertensién portal son raras.
Renal (5 %): la produccién extrarrenal de
calcitriol por los macroéfagos puede dar lugar a
calculos renales, nefrocalcinosis, nefritis
intersticial e insuficiencia renal.

Neurolégicas (5 %): estas complicaciones son
raras pero potencialmente devastadoras,
especialmente si se afecta el sistema nervioso
central. Incluye inflamacién o infiltracién
meningea, efecto en el eje hipotadlamo-hipdfisis,
encefalopatia, vasculopatia, convulsiones,
meningitis aséptica, hidrocefalia, y lesiones
tumorales. Los efectos sobre el sistema
nervioso periférico incluyen la paralisis de los
nervios craneanos, con mayor frecuencia
faciales y de los nervios periféricos.

Cardiaca (2 %): aunque es raro, puede causar
la muerte sUbita, todos los pacientes con
sintomas cardiacos, como palpitaciones o
anomalias en el electrocardiograma deben ser
derivados al cardidlogo para monitoreo Holter,
ecocardiografia y resonancia magnética
cardiaca o una tomografia por emisién de
positrones. También pueden ser (tiles los
estudios electrofisioldgicos.

Oseo, articular o muscular (0,9 %): las
artralgias son el sintoma mas frecuente.
Raramente puede producir quistes 6seos y
afectar los musculos (nédulos, miositis,
miopatia o crénica).

El prondstico de la enfermedad depende mucho
de la forma clinica que adopte y la rapidez del
diagndstico.

El caso presentado previamente solo presentaba
afecciones a nivel pulmonar (Estadio 1), en el
momento del diagndstico y presenté muy buena
respuesta al tratamiento con esteroides con
evidente mejoria radiolégica, por lo cual se
puede inferir que su prondstico sera favorable
con altas posibilidades de remision.
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