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RESUMEN

La Sarcoidosis es una enfermedad sistémica inflamatoria, que se caracteriza por tener una
presentacion clinica variable por los érganos que puede comprometer, la presencia de
granulomas no caseificantes en los tejidos afectados es el hallazgo histopatolégico carac-
teristico, esta patologia puede acompaiar a enfermedades autoinmunes en una frecuencia
muy baja, presentamos el caso de una paciente con polimiositis que en el curso de su en-
fermedad presenté un cuadro compatible con las caracteristicas clinicas e histolégicas de
sarcoidosis.

ABSTRACT

Sarcoidosis is an infammatory systemic disease, characterized by having a variable clinical
presentation by the organs that can compromise, the presence of non-caseiform granulomas
in the affected tissues is the characteristic histopathological finding, this pathology can ac-
company autoimmune diseases in a frequency very low, we present the case of a patient
with polymyositis who in the course of her disease presented a picture compatible with the

clinical and histological characteristics of sarcoidosis.
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INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica que se ca-
racteriza por la presencia de granulomas no caseifican-
tes que pueden tener residencia y un impacto sinto-
matico en practicamente cualquier sistema organico 1.
Puede involucrar a todas las razas y grupos étnicos, la
mayor incidencia se reporté en los paises escandinavos
(15-53 casos / 100.000). En estudios realizados en los
EE.UU., se reporté una mayor incidencia en personas
de raza negra en relacion con la raza blanca (10,9 casos
/100.000, en comparacion con 35,5 casos / 100.000,
respectivamente)’.

Afecta al adulto joven entre 20 y 40 anos y un segundo
pico se presenta sobre los 50 afos, es mas frecuente

en el sexo femenino y su etiologia es desconocida. Los
ganglios linfaticos, la afectacién pulmonar, ocular y
cutanea son las manifestaciones mas comunes de sar-
coidosis. El noventa por ciento de los pacientes tendrd
afectacion pulmonar que tiende a ser el foco de aten-
cién clinica. Sin embargo, el compromiso neurolégico,
cardiaco, artropdtico y miopatia puede estar subreco-
nocida y contribuir en el espectro de discapacidad leve
a catastrofica y muerte en algunos casos °.

El diagnéstico de sarcoidosis plantea retos significati-
vos. Los sintomas pueden imitar una amplia gama de
enfermedades, y la sarcoidosis en si es poco reconoci-
da. Un diagnéstico puede basarse en la constelacion
de hallazgos clinicos o por biopsia combinada y sospe-
cha clinica. Una biopsia con hallazgos clasicos de sar-
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coidosis no es especifica y puede observarse con otros
trastornos granulomatosos como la deficiencia inmu-
nitaria variable combinada o la beriliosis. Una biop-
sia positiva es de apoyo, pero no un requisito absoluto
para el diagnéstico de la sarcoidosis®.

Caso clinico

Mujer de 57 afios nacida en la provincia de Bolivar,
residente en Quito-Ecuador, casada, médica, con ante-
cedentes de hipertension arterial en tratamiento con
losartan 50 mg por dia, hipotiroidismo en manejo
con levotiroxina 75 microgramos por dia, dislipide-
mia en tratamiento con dieta, tiroidectomia total por
cancer papilar de tiroides con variante folicular, his-
terectomia por miomatosis uterina.

En sus antecedentes familiares destacan madre con
polimialgia reumatica, prima con artritis reumatoi-
de. Sin habitos toxicos ni alergias conocidas.

En el ano 2013 la paciente debuta con cuadro de
poliartritis, fenémeno de Raynaud, debilidad mus-
cular de cintura escapular y pelviana, acompanado
de rash maculo-paular, se solicitaron estudios de la-
boratorio encontrando autoanticuerpos negativos,
CPK elevada (Tabla 1), se complementa estudio con
biopsia muscular y electromiografia que fueron con-
cluyentes para polimiositis, iniciando terapia de in-
duccién con prednisona a 1 mg/ kg por 30 dias con
disminucién progresiva, se anadié metotrexato 15
mg via oral por semana, con mejoria de fuerza mus-
cular, terapia combinada que la paciente recibe por
5 meses, como efecto adverso presenté toxicidad
hepdtica a metotrexato evaluada por gastroenterolo-
gia se desaconseja su uso y se cambia a azatioprina
150 mg por dia, se mantiene prednisona a dosis de
5 mg por dia este esquema recibié por 3 meses, por
elevacion de enzimas hepaticas se decide retirar el
medicamento y pasar a micofenolato de mofetilo
1500 mg al dia, se logro retirar prednisona, ha per-
manecido con micofenolato, por inactividad de la
enfermedad se inici6é destete progresivo con miras
a retirar el medicamento y mantener en vigilancia.

Durante su evolucion aparte de la toxicidad hepati-
ca por metotrexato y azatioprina, fue diagnosticada
de Ca papilar de tiroides, en el 2015 fue intervenida
quirdrgicamente, se encuentra en controles periédi-
cos con endocrinologia sin evidencia de actividad
tumoral.
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Prueba Resultado

CPK 1230

ANA 1/ 40 (IFI)
Jo-1 Negativo
Mi-2 Negativo
M-ScL Negativo
PUT-snRNP Negativo
Ku Negativo

Tabla 1 Resultados de laboratorio estudio de miopatia inflamatoria.

La paciente refiri6 cuadro clinico de dos meses que
se caracterizo por la presencia de tos seca ocasional,
fatiga EVA 7/10, y sintomas constitucionales, ademas
not6 nédulo subcutaneo en region frontal izquierda
de 0.5 cc de diametro aproximadamente, luego de
cinco dias presenté ndédulos eritematosos doloro-
sos en miembros inferiores que fueron catalogados
como eritema nodoso y ojo rojo, por persistencia de
tos se realizé tomografia axial computarizada (TAC)
de térax que reporté la presencia de adenopatias
miltiples en el mediastino (Figura 1). Al realizar el
examen fisico se observé un nédulo en region fron-
tal izquierda 0,5 cm de didametro mayor no doloro-
so, inyeccion conjuntival en ojo derecho, en cuello
cicatriz quirurgica (tiroidectomia), la auscultacion
pulmonar revel6 discretas sibilancias bilaterales, en
abdomen cicatrices de cirugias previas, en extremi-
dades presencia de nédulos eritematosos dolorosos
en nimero de 8 de 2 cm de didmetro mayor (figura
2), fuerza muscular C5-C6-C7-C8 5/5 bilateral, LT,
L2 ,L3,L4,L5, S1 5/5 bilateral.

Se consider6 recaida de enfermedad que fue descar-
tada ya que CPK, aldolasa, enzimas hepaticas fueron
normales, fuerza muscular conservada.

Figura 1. TAC de térax adenopatias mediastinales niveles 2,4,7
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Figura 2. Eritema nodoso

Se solicité valoracién por cardiotoracica quienes
sefalaron que las adenopatias multiples en medias-
tino tienen como primera posibilidad procesos in-
fecciosos entre ellos tuberculosis o micosis, sin des-
cartar neoplasia y decidieron realizar broncoscopia
con biopsia mas lavado bronco-alveolar mas video
mediastinoscopia. Encontrando bronquio principal
izquierdo con atelectasia de bronquios basales posi-
blemente por compresién, se tomé cultivo de lavado
brocoalveolar. En mediastinoscopia adenomagalias
en los niveles 2, 4y 7 se tom6 de biopsia. De forma
concomitante se realizaron estudios para descartar
procesos infecciosos (toxoplasma, citomegalovirus,
Ebstein Barr, Herpes I-1I, V.D.R.L., HIV, PPD, quan-
tiferon, aspegilliosis criptococosis, histoplasmosis,
paracoicidiomicosis) todos fueron negativos. Se so-
licit6 ademas valoracién por oftalmologia descarta-
ron uveitis, coroiditis, epiescleritis, neuritis 6ptica
no consideran que sea secundaria a patologia au-
toinmune, se sefiala proceso inflamatorio.

La biopsia de region frontal y adenopatia mediasti-
nales fueron concluyentes para proceso granuloma-
toso compatible con sarcoidosis (Figura 3 - 4).
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Figura 4. Biopsia de adenopatia mediastinal granulomas no caseificantes

Se confirmé entonces la presencia de una enferme-
dad granulomatosa en una paciente con un fondo
autoinmune. Se inici6 tratamiento para sarcoidosis
pulmonar estadio clinico 1 y compromiso cutaneo,
con metilprednisolona 125 mg por tres dias y segui-
da de prednisona 30 mg por dia por un mes, actual-
mente recibe 5 mg de prednisona se encuentra en
el séptimo mes de tratamiento las adenopatias han
remitido (Figura 5), se panifico6 mantener esteroide
por un afo, por polimiostis recibe micofenolato.
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Figura 5. TAC de t6érax postratamiento disminucién
del 70% de adenopatias luego de 1 mes con este-
roides
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DISCUSION

En la paciente lo relevante como primera posibilidad
era revalorar recaida de enfermedad (polimiositis),
Agarwal y colaboradores realizaron un estudio clinico
en el que se incluyeron a 51 pacientes con miopa-
tia inflamatoria de ellos 33 recayeron es decir el 65%,
17 presentaron recaidas mdltiples, los pacientes con
polimiositis fueron 8 (89 %) con 2,4 +/- 1,2 recaidas,
la edad media de las recaidas se presentaron a los
50,8 +/- 13.6 anos , y eran mas frecuentes sobre los
60 anos (OR 2,2; IC del 95%: 0.5-9,4), la duracién
del seguimiento de recaida (73,2 + 40,5 meses) y sin
recidiva (46,2 + 44 meses, p = 0,008). La mayoria de
las recaidas ocurrieron en los primeros 2 afios después
del inicio del tratamiento*, Larrauri y colaboradores
realizaron un estudio en miopatias recidivantes en 7
pacientes, seguidos 305 a 3098 con una media de
1724 dias, todos recayeron independiente de la forma
clinica polimiositis o dermatomiositis, asociacion o no
a una enfermedad tumoral o de tejido conectivo®, en
esta paciente se realizé evaluacién de enzimas mus-
culares y hepaticas sin encontrar datos patolégicos,
no tenia clinica de miopatia inflamatoria se descartd
recaida.

Otro dato relevante fue la presencia de eritema nodo-
so (EN) es la variedad clinico-patolégica mas frecuente
de paniculitis. Se considera una reaccion de hipersen-
sibilidad celular retardada, desencadenada por esti-
mulos antigénicos muy diversos. Aunque en muchas
ocasiones es idiopatico, el EN puede constituir el pri-
mer signo de una enfermedad sistémica y, por lo tanto,
es importante llegar a un diagndstico correcto que per-
mita establecer un tratamiento etioldgico especifico®,
Cribier B, realiz6 un estudio clinico en 129 pacientes
relacion hombre mujer 5 a 1, con una edad media de
31 anos, las causas mas frecuentes fueron infecciones
por estreptococo en un 28%, sarcoidosis 11%, entero-
patia 1.5%, infecciones por Chlamydia ,Yersinia, he-
patitis B en un 0.8%, idiopatica en un 55% y un solo
caso de tuberculosis’, Shwartz R senala que se debe
sospechar en procesos infecciosos, linfomas u otras
neoplasias en menos del 1%, coincide que la causa
idiopatica y la sarcoidosis son las patologias que con
mas frecuencia se asocian a EN, sefala ademas que
drogas como sulfamidas, amoxicilina y anticoncepti-
vos orales como causas de EN en un 3 al 10%?, Rios J
publica una revision de las causas de EN'y las dividide
por procesos infecciosos en las que destacan estrep-
tococo betahemolitico, tuberculosis, enterobacterias
como Yersinia, Campylobacter, Salmonella, dentro de
las enfermedades inflamatorias sarcoidosis, enferme-
dad inflamatoria intestinal, enfermedad de Behcet, en-
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fermedades del tejido conectivo, neoplasias como lin-
foma o carcinoma, dentro de los farmacos suma a los
ya descritos por Schawartz las pencilinas y analagési-
cos’. Por la frecuencia de los estudios y publicaciones
sospechamos en tuberculosis, sarcoidosis y linfoma.

En la evaluacién de adenopatias nos centramos en las
mediastinales, en el estudio publicado por Evison M, se
asoci6 adenopatias mediastinales y edad encontrando
que las causas reactivas son mas frecuentes entre los
60y 70 afos, la sarcoidosis entre los 45 y 55 afos, tu-
berculosis entre los 35 a 45 anos, carcinoma entre 65
a 75 anos, linfoma entre 50 a 80 afnos, ademas iden-
tificaron el nimero de estaciones ganglionares toma-
das en mediastino, la sarcoidosis y linfoma fueron las
patologias que involucraban mds de cinco estaciones
ganglionares'®, por estos hallazgos circunscribimos la
valoracion hacia sarcoidosis y linfoma.

Los hallazgos histopatologicos fueron concluyentes
para sarcoidosis, la disposicion de las adenopatias en
las que se involucra mediastino son catalogadas como
estadio 1 pulmonar (90%) y por los hallazgos en el
nodulo en region frontal compromiso cutaneo (9 al
37%), se cumplen entonces los criterios de clasifica-
cién para sarcoidosis en la que se deben tener dos 6r-
ganos comprometidos'.

En relacion al tratamiento debemos sefalar que el cur-
so natural de la sarcoidosis es la resolucion del cuadro
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sin tratamiento, sin embargo es indicacién de inicio
de esteroides una calidad de vida deteriorada y riesgo
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iniciamos esteroide por el gran conglomerado medias-
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diagnéstico que se basa en hallazgos clinicos que in-
volucran a dos 0 mds 6rganos, con datos radiolégicos
y patolégicos caracteristicos que puede presentarse de
forma concomitante con patologias autoinmunes.
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