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Sarcoidosis con manifestaciones
cutaneas y pulmonares

Montemayor-Sarmiento D?, Navarrete-Solis J?, Gonzélez-Cabello D3

Resumen

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica caracterizada por
granulomas no caseificantes de células epitelioides en diversos 6rga-
nos, que puede conducir a fibrosis y a la pérdida de funcién de los
mismos. La piel se ve afectada en 25% de los casos y su gran gama de
manifestaciones clinicas a este nivel —clasificadas como especificas y no
especificas— vuelve a esta enfermedad un gran imitador dermatolégico.
El diagnéstico clinico puede ser complicado debido a la inflamacién
intermitente en los 6rganos afectados y debe corroborarse por estudios
de imagen e histopatoldgicos compatibles. Comunicamos un caso de
dificil diagnéstico y manifestaciones cutaneas.
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Sarcoidosis with skin and pulmonary
involvement.

Montemayor-Sarmiento D?, Navarrete-Solis J2, Gonzélez-Cabello D3

Abstract

Sarcoidosis is a multiorgan systemic disease characterized by non casea-
ting epithelioid-cell granulomas in all or several organs that may cause
loss of function and fibrosis. Skin involvement occurs in about 25% of
cases and represents a dermatologic masquerader with a wide range of
clinical presentation —classified as specific and non-specific skin lesions—.
The clinical diagnosis may be complex due to the intermitent inflamation
on the affected organs and should be verified through histopathologic
and imaging compatible studies. We report a challenging case with
cutaneous involvement.
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CASO CLiNICO

Paciente femenina de 50 anos de edad, originaria
y residente de Monterrey, Nuevo Ledn, México;
ama de casa, que tenia los siguientes anteceden-
tes de importancia: COMBE positivo (contacto
con companera de trabajo hacia 12 afios) y
padecia diabetes mellitus tipo 2 de dos afios
de diagndstico en tratamiento con metformina.

Refiri6 iniciar en mayo de 2013 con cuadro de
edema, eritema y dolor en el tercio distal de
ambos miembros pélvicos, 20 dias después se
agregaron nédulos subcutaneos; fue valorada en
el servicio de Medicina Interna con diagndstico
de vasculitis y tratada con esteroides sistémicos.

En septiembre de 2013 acudié nuevamente al
servicio de Medicina Interna y su diagndstico
presuntivo se modificé a probable eritema nodo-
so, por lo que se solicitaron estudios paraclinicos
de laboratorio e imagen.

En enero de 2014 aparecié una nueva derma-
tosis localizada en los miembros inferiores, en
la regidn pretibial, caracterizada por placas
marrén-violdceas, pruriginosas (Figura 1).

Figura 1. Placas marrén violaceas, ovaladas, de su-
perficie lisa y brillante con bordes bien definidos y
eritema perilesional.
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En junio de 2014 se realiz6 tomografia de térax,
que revel6 nédulos pulmonares y perilinfaticos
subpleurales, asi como engrosamiento septal
irregular; la tomografia axial computada no
evidenci6 afeccion ganglionar en esa zona y la
paciente fue valorada por el servicio de Neumo-
logia; la broncoscopia para toma de biopsia por
aspiracion de ganglio endobronquial arrojé un
resultado no concluyente, por lo que en octubre
de 2014 se realizé mediastinoscopia con nueva
biopsia y al observar las lesiones cutdneas de
nueve meses de evolucion se solicité intercon-
sulta con nuestro servicio.

La paciente tenia una dermatosis localizada
en el tercio medio y distal de las extremidades
inferiores, constituida por placas marrén viola-
ceas, ovaladas, de superficie lisa y brillante con
eritema perilesional y escama fina.

La biopsia de piel reporté granulomas epitelioi-
des desnudos (Figura 2) y cuerpos asteroides
(Figura 3); la biopsia de ganglio mediastinal
reporté hallazgos similares consistentes, con lo
que se llego al diagnéstico de sarcoidosis con
afeccion pulmonar.

Se solicitaron estudios paraclinicos complemen-
tarios en los que se encontraron reactantes de
fase aguda elevados: VSG 50 mm/h, proteina

Figura 2. Biopsia de piel, tincién hematoxilina-eosina.
Granuloma epitelioide “desnudo”. 10X.
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Figura 3. Biopsia de piel, tincién hematoxilina-eosina.
Cuerpo asteroide en el citoplasma de célula gigante
multinucleada. 40X.

C reactiva 1:80 y enzima convertidora de an-
giotensina 134 U/L (cuatro veces por arriba del
[imite superior).

DISCUSION

En este caso no podemos descartar la posibi-
lidad de que el cuadro inicial correspondiera
a un sindrome de Lofgren, que se caracteriza
por eritema nodoso, adenopatias hilares, fiebre,
poliartralgias y uveitis."

De esta manera se pone de manifiesto la comple-
jidad diagnéstica de la sarcoidosis, enfermedad
con una amplia variedad de lesiones dérmicas
que pueden enmascarar el diagndstico y que
en algunos casos representan el primer signo
de enfermedad sistémica, convirtiéndose en un
reto para el médico. La identificacion correcta e
interpretacion de los signos cutdneos es impres-
cindible para el diagndstico certero y tratamiento
oportuno.'?

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
multisistémica de origen desconocido, que pue-
de ser asintomatica o una condicién que ponga
en riesgo la vida.?
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Afecta a personas de todos los grupos étnicos
y edades, con mayor frecuencia entre 20 y 39
afos de edad.® La incidencia de la sarcoidosis
varia en todo el mundo debido a diferencias en
factores ambientales, genéticos y polimorfismos
de HLA. La incidencia anual mas alta se observa
en paises del norte de Europa.'

Esta enfermedad puede ser desencadenada y
perpetuada por la interaccion de determinados
antigenos, ya sean particulas ubicuas en el am-
biente o agentes infecciosos —las micobacterias
son agentes ampliamente implicados— vy la res-
puesta inmunogenética del individuo.? Inicia con
el reconocimiento de la particula antigénica por
parte de las células presentadoras de antigeno
(CPA) a los linfocitos T CD4 que genera una
repuesta inmunitaria con secrecion de citoci-
nas (factor de necrosis tumoral alfa [TNF-a],
interleucina [IL] 12, IL-15 e IL -18, y proteina
inflamatoria de macréfago 1), que origina la for-
macién de granulomas en los érganos blanco.?

En aproximadamente 60% de los pacientes,
suele haber alivio sin lesiones residuales en el
transcurso de dos afios; sin embargo, la enfer-
medad se vuelve crénica con la formacién de
tejido de fibrosis y dafio permanente en 10 a
30% de los casos.?

La sarcoidosis se distingue por la formacion de
granulomas, preferentemente en los pulmones
(90%), los ganglios linfaticos (90%), los ojos
(40%) vy la piel (25%). Sin embargo, pueden
afectarse otros 6rganos, como el higado, los ri-
fiones, el hueso, el corazén y el sistema nervioso
central y endocrino.*

Las manifestaciones cutaneas de la sarcoidosis
tienen una amplia variedad de lesiones y se clasi-
fican en especificas y no especificas. Las lesiones
especificas son las que desde el punto de vista
histolégico muestran granulomas sarcoideos,
afectan a 9-15% de los casos, las formas mas
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frecuentes son las maculo-papulares o placas,
que suelen ser marrén rojizas, de superficie lisa
y aparecen en la cara, los labios, el cuello, el
torax superior y las extremidades; lupus pernio,
que afecta la nariz, las orejas y las mejillas;
sarcoidosis subcutdnea o enfermedad de Darier-
Roussy, con nédulos subcutdneos indoloros sin
afectacién de piel suprayacente; o la infiltracion
de cicatrices previas.**

Las lesiones inespecificas son resultado de un
proceso reactivo sin la formacién de granulo-
mas; entre éstas se incluye el eritema nodoso
(25% de los casos), eritema multiforme, prurigo
y calcinosis cutis.*

El eritema nodoso que se asocia con iritis aguda,
fiebre, poliartritis migratoria y linfadenopatia
hiliar bilateral se denomina sindrome de Lofgren,
una forma de manifestacion aguda de sarcoidosis
con alivio espontaneo en los dos primeros afios.’

Otras manifestaciones atipicas de sarcoidosis
incluyen las formas ulcerativa, anular, morfei-
forme, eritrodérmica, hipopigmentada, papular
e ictiosiforme.®

El diagnéstico de esta entidad puede establecerse
con base en los hallazgos clinicos y radiolégicos
compatibles, aunados a la evidencia histolégica
de uno o més érganos con la existencia de granu-
lomas epitelioides no caseificantes, en ausencia
de otros organismos o particulas." La tomografia
computada de alta resolucion de térax tiene mas
sensibilidad para detectar enfermedad nodal y
parenquimatosa, puede haber pruebas de fun-
cién pulmonar con evidencia de enfermedad
pulmonar restrictiva.”

En términos histologicos se observan granulo-
mas de células epitelioides desprovistos de un
infiltrado de linfocito o células plasmaticas; los
histiocitos multinucleados o células gigantes
suelen ser del tipo de célula de Langhans. Si las
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células gigantes contienen inclusiones estrella-
das de eosindfilos se conocen como cuerpos
asteroides.”

Puede encontrarse aumento de las concen-
traciones séricas de enzima convertidora de
angiotensina en 60% de los pacientes; las
elevaciones mayores a 50% del limite superior
son altamente sugerentes de esta enfermedad.?
Asimismo, incluso en 30% de los casos se
encuentran titulos elevados de anticuerpos an-
tinucleares. La mayoria de los pacientes tiene
linfopenia, leucopenia y velocidad de sedimen-
tacién elevada, 5% anemia no hemoliticay 10%
hipercalcemia.”

Deben descartarse padecimientos infecciosos,
como tuberculosis, histoplasmosis, coccidio-
micosis, lepra, leishmaniasis y sifilis,® asi como
enfermedades, como la de Hodgkin, rosacea
granulomatosa, enfermedad de Crohn cutanea,
sindrome de Blau y micosis fungoide granulo-
matosa.’

La sarcoidosis es una enfermedad que puede
afectar cualquier 6rgano, por lo que se requiere
un tratamiento multidisciplinario con valoracién
por Neumologia, Oftalmologia, Dermatologia,
Nefrologia, Cardiologia, Neurologia y Endocri-
nologia."®

El tratamiento debe ser de acuerdo con el 6rgano
afectado para evitar la fibrosis y pérdida de la
funcién.'?

Diversas modalidades terapéuticas se han reporta-
do para el tratamiento de las lesiones cutdneas. De
primera linea estan los corticoesteroides topicos
de mediana y alta potencia o, bien, su adminis-
tracion intralesional.’ En caso de enfermedad
moderada a grave se recomienda prednisona via
oral a dosis iniciales de 20-40 mg al dia durante
tres meses, con reduccién progresiva de 5 a 15
mg, con administracién, incluso, durante 12
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meses."? En segundo lugar puede prescribirse
metotrexato (como ahorrador de esteroide) en en-
fermedad resistente, a dosis de 25 mg semanales,
antimalaricos como cloroquina a dosis de 3.5 mg/
kg de peso/dia o hidroxicloroquina 6.5 mg/kg de
peso/dia, también clofazimina oral 200 mg/dia
seguida de dosis de mantenimiento de 100 mg
dos veces por semana durante tres a seis meses;
asimismo, pueden administrarse tetraciclinas
como inmunomoduladores.’

Los tratamientos alternativos incluyen isotreti-
noina, talidomida, alopurinol, tranilast, terapia
fotodindmica, PUVA, 4cido micofendlico, an-
tifimicos y fonoforesis con hidrocortisona, asi
como anti-TNF (infliximab).3*
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