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RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad de
etiologia desconocida, que afecta con
mayor frecuencia a adultos jévenes.

El diagnéstico es clinico, radioldgico
e histopatolégico y la presentaciéon
frecuente es la de sintomas
constitucionales y respiratorios,
acompanados de linfoadenopatias hiliares
y mediastinales, con o sin compromiso del
parénquima pulmonar.

La confirmacién es anatomopatolégica
con la demostracién de granulomas no
caseificantes en los tejidos afectados, con
cultivos negativos para micobacterias y
hongos.

Presentamos los hallazgos clinicos,
radiolégicos e histopatolégicos en 8
pacientes.

Cuatro eran de sexo masculino y la
edad promedio fue de 44 anos (28-59).

Dos de los pacientes se encontraban
asintomaticos al momento del diagnéstico,
cinco de ellos se presentaron con hallazgos
toraxicos (tos, dolor retroesternal y
arritmias) y uno con sintomas
extratoraxicos (artritis de ambos tobillos).

Todos presentaron adenopatias
mediastinales en los estudios radiolégicos
y tomogréficos y seis de ellos se
encontraban en el estadio 2.

En cuanto al tratamiento, dos pacientes
remitieron espontdneamente, cuatro

pacientes recibieron prednisona, uno
requiri6 prednisona y azatioprina y de un
paciente no contamos con registros de
tratamiento.

Uno de nuestros pacientes evolucioné
desfavorablemente con aparicién y
recidiva de lesiones de eritema nodoso
severas y bilaterales que motivaron la
necesidad de tratamiento permanente con
esteroides e inmunosupresores.

Si bien se trata de una enfermedad de
baja prevalencia en nuestro pais,
deberiamos mantener un alto indice de
sospecha ante la presentacién de sintomas
respiratorios con lesiones
parenquimatosas y adenopatias
mediastinales, con o sin manifestaciones
extratoracicas.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a disease of unknown
etiology affecting most frequently young
adults. Diagnosis is based on clinical,
radiological and histopathological features
and presentation is frequently of
constitutional and respiratory symptoms,
hilar and mediastinal adenopathies, with
or without parenquimal involvement.
Confirmation is histopathological with
demonstration of non-caseificating
granulomas in affected organs, with
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negative cultures for mycobacteria and
fungi.

We describe the clinical, radiological
and histopathological findings in 8 patients.
Mean age was 44 years (28-59) and half
the patients were male. Two patients were
symptom-free at diagnosis, thoracic
findings were present in five (cough,
retroesternal pain and arrhythmias) and
one had extrathoracic symptoms (ankle
arthritis). All showed mediastinal
adenopathies in radiological and
tomographic images (six were in stage 2
and two in stage 1). Two patients had
spontaneous remission, four received oral
steroids, one required oral steroids and
azathioprine and there was no treatment
data on one patient. In one patient, recidiva
of severe and bilateral erithema nodosum
required long term treatment with steroids
and immunosupressors. Although
sarcoidosis is a low prevalent disease in
our country, a high index of suspicion is
advisable when facing patients with
respiratory symptoms, parenquimal
involvement and mediastinal
adenopathies, with or without extrathoracic
manifestations.

INTRODUCCION

La sarcoidosis es un trastorno
granulomatoso sistémico de etiologia
desconocida que a menudo afecta a
adultos jévenes y con mayor frecuencia se
presenta con linfadenopatias hiliares
bilaterales, infiltracién pulmonar y
lesiones cutdneas u oculares. EIl
diagndstico se establece con mayor grado
de certeza cuando los hallazgos clinico-
radiolégicos se encuentran sustentados
por evidencias histolégicas de granulomas
de células epitelioides no caseosos y
diseminados en mas de un 6rgano.

Los rasgos inmunolégicos
corresponden a anergia de células T, y a
una elevaciéon de los niveles séricos de
inmunoglobulinas. El curso y el pronéstico
se correlacionan con la forma de
instalacién del cuadro. Una instalacién
aguda por lo general anuncia un curso
autolimitado con resolucién espontanea,
mientras que una instalacién insidiosa
puede asociarse con fibrosis progresiva.

Los corticosteroides alivian los sintomas
y suprimen la inflamacién y la formacion
de granulomas (1,2).

EPIDEMIOLOGIA

Es dificil obtener cifras precisas con
respecto a la incidencia debido a que en
la mayor parte de los casos el diagnéstico
se hace por radiografias de rutina en
sujetos asintomaticos. Se observé que un
50% de los pacientes se encontraban
asintomaéticos en el momento del
diagnéstico, un 25% se present6 con
sintomas respiratorios y el 25% restante
experimentaba sintomas extratoraxicos
(1,3,4).

En los Estados Unidos un analisis de
las diferentes razas demostré una
incidencia de 35,5 por 100.000 habitantes
para la raza negra y 10,9 por 100.000
habitantes para la raza blanca (5).

Es mas frecuente en climas templados
y en areas rurales (1,3,4).

Se la reconoce mas a menudo en
pacientes entre los 20 y los 40 anos, sin
diferencias entre sexosl. En los nifios
menores de 4 ainos, la incidencia de
sintomas relacionados con las
articulaciones, la piel y los ojos es
inusualmente elevada (1).

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La etiologia de la sarcoidosis se
desconoce, pero el hecho de que los
pulmones y los ganglios linfaticos
regionales del térax sean las estructuras
afectadas con mayor frecuencia sugiere que
la enfermedad podria ser causada por
algin agente que ingrese en el cuerpo a
través de los pulmones, presuntamente por
inhalacién (1,4).

Se han investigado el Mycobacterium
tuberculosis, las micobacterias no
tuberculosas (1,4), el herpes virus y los
retrovirus (6,7).

A pesar de las evidencias que sugieren
una etiologia infecciosa, el cultivo de los
tejidos afectados arroja resultados
negativos, ademas no existen evidencias
que indiquen wuna transmisién
interpersonal de la enfermedad (1,7).
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Los factores genéticos y la exposicioén
a un antigeno, disparando una respuesta
inadecuada podrian explicar el desarrollo
de la enfermedad (3.4,8).

La sarcoidosis presenta una
anormalidad de la funcién inmune:
proliferacién de linfocitos y el aumento
del cociente Th/Ts en el lavado
bronquioalveolar, caracteristica
compartida con otras enfermedades del
intersticio pulmonar, como la toxicidad
inducida por medicamentos, las
neumoconiosis y la amiloidosis. La sangre
periférica de los pacientes con sarcoidosis
activa revela linfopenia, con disminucién
del cociente Th/Ts. La evaluacién in vitro
ha demostrado que las células T de la
sangre periférica de pacientes con
sarcoidosis activa no responden como lo
hacen normalmente. Este comportamiento
podria explicar la falta de
hipersensibilidad retardada en las
pruebas cutdneas ante varios antigenos
observada en la enfermedad. A pesar de
esto los pacientes con sarcoidosis no
parecen ser especialmente susceptibles a
las infecciones oportunistas (1).

En dos estudios poblacionales
estadisticos se ha registrado una incidencia
significativamente mayor de sarcoidosis
entre los no fumadores (1,3).

CARACTERISTICAS PATOLOGICAS

La sarcoidosis puede comprometer el
térax de distintas maneras. Las mas
frecuentes son el compromiso ganglionar,
el compromiso difuso pulmonar, y la
combinacién de las dos formas anteriores.
La mayoria de los casos observados
corresponden a la primera y tercera
categorias.

El compromiso pulmonar en la
sarcoidosis predomina en el intersticio
peribroncovascular, septal, interlobulillar
y pleural; el intersticio parenquimatoso
estd comprometido con menor severidad
y frecuencia (1).

Histolégicamente es una entidad
inflamatoria granulomatosa. Si bien posee
rasgos caracteristicos, ninguno de ellos es
especifico de la enfermedad. El elemento
principal son los granulomas no
caseificantes, compuestos principalmente

por células epitelioides, pudiendo haber
también células gigantes tipo Langhans y
linfocitos, predominantemente con
fenotipo T Helper. Pueden observarse
asimismo fibrohialinizacién y necrosis de
tipo fibrinoide. Se han descripto diversas
inclusiones intracelulares, pero debe
destacarse que ninguna de ellas es
especifica de la enfermedad. Los cuerpos
de Schaumann son laminaciones
concéntricas redondeadas, que contienen
hierro y calcio. Los cuerpos asteroides
estan compuestos de filamentos dispuestos
en forma radiada, acompanados de
membranas de aspecto similar a la mielina.
Los cuerpos de Hamazaki Wessenberg son
inclusiones maés pequeinas, PAS positivas,
de forma redondeada u oval, posiblemente
en relacion con lisosomas conteniendo
material lipofuesinico.

La mayoria de los granulomas se
encuentra en el intersticio, siguiendo el
recorrido de los vasos linfaticos. También
se distribuyen alrededor de bronquiolos
pequenos y vasos. Es maés raro el
compromiso pleural (alrededor del 10%)
(9.10) (Figs. 1y 2).

Existe asimismo una entidad llamada
granulomatosis sarcoidea necrotizante,
caracterizada por granulomas
sarcoidosimiles de disposicién
perivascular, los cuales infiltran y ocluyen
las arterias y venas pulmonares,
produciendo extensa necrosis del pulmoén.
Se discute si dicha entidad es una variante
de sarcoidosis o una vasculitis
granulomatosa.

Debido al aspecto relativamente
inespecifico de la histopatologia, el
diagnéstico debe hacerse siempre de
acuerdo al contexto clinico y radioldgico.
Existen numerosas entidades en los cuales
pueden aparecer granulomas de similares
caracteristicas, como la alveolitis alérgica
extrinseca, la beriliosis, las areas vecinas
aun carcinoma pulmonar, micobacteriosis
y micosis. Por lo tanto, el diagnéstico es
de exclusién, debiendo realizarse técnicas
de coloracién especiales y complementar
con cultivos de la biopsia pulmonar.

En la fase temprana de la enfermedad
el proceso se manifiesta por una
neumonitis inespecifica y a medida que la
enfermedad avanza adquiere un carécter
granulomatoso.
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Seccién de ganglio linfatico mostrando
granulomas de células epitelioides con
células gigantes multinucleadas e infiltrado
mononuclear.

MANIFESTACIONES RADIOCLOGICAS

Los cambios radiolégicos en la
sarcoidosis tordcica pueden ser
clasificados de la siguiente manera: (1,3)

Estadio O: ausencia de anormalidades
demostrables.

Estadio 1: adenomegalias hiliares y
mediastinales sin lesiones
parenquimatosas.

Estadio 2: adenomegalias hiliares y
mediastinales asociado con lesiones
parenquimatosas.

Estadio 3: enfermedad pulmonar
difusa no asociada con adenomegalias
hiliares y mediastinales.

Estadio 4: fibrosis pulmonar.

Adenomegalias hiliares y mediastinales
sin lesiones parenquimatosas (Estadio 1)

Se observa en un 75 a un 85% de los
pacientes con sarcoidosis. Debido al
aumento de tamafo de los ganglios
linfaticos debe hacerse diagnéstico
diferencial con los linfomas. Un rasgo que
diferencia la sarcoidosis del linfoma
consiste en el desarrollo de enfermedad
pulmonar en la primera (1) (Figs. 3 y 6).

Enfermedad pulmonar difusa con o sin
adenomegalias (Estadios 2 y 3)

En la mayor parte de los casos la
anormalidad pulmonar es difusa y
presenta una distribucién regular en
ambos campos pulmonares, aunque a veces

Fig. 2

se observa un predominio en las zonas
superiores, en particular durante el estadio
fibrético. En ocasiones la enfermedad es
asimétrica durante el estadio de desarrollo
o durante la resolucién y a veces puede
ser unilateral (1) (Figs. 4 y 5).

Es posible identificar tres patrones
fundamentales de enfermedad en las
radiografias convencionales: patrén
reticulonodular, el patrén acinar y los
nodulos grandes (3).

A) Patrén reticulonodular: puede
variar entre un patrén puramente nodular
¥ puramente reticular, pero por lo general
es un patrén combinado. La deteccién del
patrén miliar es sumamente rara, siendo
mas frecuente la deteccién de los nédulos
en la TAC. Por lo general los nédulos
estaban relacionados anatémicamente con
los vasos sanguineos pulmonares y les
conferian un aspecto de “collar de cuentas”
(Figs.7 y 8).

B) Patrén acinar: consiste
principalmente en opacidades mal
delimitadas con un didmetro de 6 a 7 mm.
Las opacidades pueden ser separadas o
confluentes, y en este iltimo caso pueden
asociarse con broncograma aéreo. Este
patrén a menudo se asocia con un patrén
reticulonodular en otra regién del pulmén.
Algunas veces la confluencia de las
sombras acinares puede generar dreas
extensas de consolidacion segmentaria o
dreas focales de consolidacién con bordes
irregulares. También se puede observar
consolidacién periférica no segmentaria de
los espacios aéreos semejante a la
neumonia eosindfila crénica (Figs. 9y 10).

C) Noédulos grandes: simulan
melastasis neoplasicas. Estas opacidades
nodulares con un didmetro promedio
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mayor de 1 cm. rara vez son solitarias
(1,3). (Fig.11).

Fibrosis pulmonar

Cuando las alteraciones pulmonares
persisten durante dos anos o mas, la
resolucion del cuadro es la excepcién méas
que la regla (aproximadamente el 20%).
La cicatrizacién por lo general es
relativamente grosera y adopta la forma
de bandas lineales irregulares que se
extienden desde el hilio hacia la periferia.

La fibrosis pulmonar, por lo general, de
distribucién maés irregular que la del
patrén reticulonodular, a menudo muestra
un predominio considerable en las zonas
superiores. Habitualmente se asocia con
cambios estructurales pulmonares bien
definidos, incluyendo la formacién de
bullas, bronquiectasias y enfisema. La TAC
puede ser 1til para evaluar la magnitud
de la enfermedad y a veces revela
evidencias de fibrosis no apreciables en
las radiografias convencionales (1).

Fig 4

Fig. 9
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Fig. 10

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los sintomas se manifiestan
aproximadamente en un 50% de los casos.
A menudo se asocian con compromiso
sistémico y en la mayor parte de los casos
se desarrollan de forma insidiosa (1,2,3).

El cuadro sintomdtico con frecuencia
es de tipo constitucional e incluye pérdida
de peso, astenia, debilidad, malestar
general y fiebre (1,2).

Los sintomas de compromiso
pulmonar incluyen tos seca y disnea. El
dolor toracico puede deberse a la tos
excesiva y raramente es de tipo pleuritico.
Por lo general no existen signos
auscultatorios pleuropulmonares, aunque
es posible percibir algunos estertores y
roncus (1).

La hipertensién pulmonar por lo
general se asocia con sarcoidosis en el
estadio 3 (1,2,7).

Originalmente considerado una
manifestaciéon prominente, en la actualidad
se piensa que el compromiso cutdaneo no
ocurre mas que en la tercera parte de los
casos y a diferencia de lo observado en
otras formas de compromiso
extrapulmonar, las lesiones cutdneas
pueden ser la tinica manifestacién clinica
de la enfermedad. Consiste en dos tipos
de lesiones: la primera corresponde a
nadulos ligeramente sobreelevados (lupus
pernio), a menudo con un matiz ptirpura
y generalmente localizados en cara, cuello,
hombros, dedos de las manos y a veces
mucosa nasal y la segunda corresponde a
placas cutdneas, ambos asociados con una
evolucién crénica. Otra forma de
compromiso cutaneo es el eritema nodoso,
que consiste en lesiones eritematosas
sobreelevadas y ligeramente dolorosas,

Fig. 11

por lo general en la piel de las
extremidades inferiores. La asociacion de
fiebre, artralgias, aumento de tamarno de
los ganglios linfaticos hiliares toracicos y
eritema nodoso se designa con el nombre
de sindrome de Lofgren (1,2).

Las linfadenopatias palpables son mas
frecuentes en el rea cervical, pero también
pueden hallarse en la axila, las regiones
epitrocleares y la ingle (1).

La incidencia del compromiso ocular
es variable. La lesion caracteristica es la
uveitis. También se ha observado
exoftalmia bilateral y ceguera (1,2).

Suele comprometerse el higado y el
bazo, siendo no raro el requerimiento de
esplenectomia debido al hiperesplenismo
(1).

El compromiso 6seo y articular
consiste en: a) poliartritis migratoria
(generalmente de articulaciones mayores)
asociada con eritema nodoso, fiebre y
aumento de tamano de los ganglios
linfaticos hiliares toracicos (es la forma
mas comfn), a) episodios finicos o
recurrentes de artritis poliarticular o
monoarticular y c) artritis persistente. El
dolor éseo es raro (1,11).

El compromiso de las glandulas
salivales no es infrecuente. La combinacién
de compromiso de la glandula parétida,
uveitis e hipertermia es conocida con el
nombre de fiebre uveoparotidea (1).

El sistema nervioso se afecta en un 5%
de los casos. Los nervios craneanos mas
afectados son VII y II. Los granulomas
intracraneanos se localizan tipicamente en
el hipotdlamo e hipdfisis, los pacientes
refieren poliuria, polidipsia, sintomas
habitualmente asociados con el sindrome
de secrecién inadecuada de hormona
antidiurética y diabetes insipida.
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Las presentaciones psiquiatricas
incluyen: delirio, alteracién de la
personalidad, depresién y psicosis (1,12).

El compromiso miocardico es
identificado clinicamente en un pequerio
porcentaje de pacientes. Se puede
observar: arritmias paroxisticas,
insuficiencia ventricular izquierda y
aneurisma ventricular. Puede observarse
la muerte subita como la primera
manifestacién de la enfermedad (1).

El compromiso sintomatico del tracto
gastrointestinal es sumamente raro, puede
observarse ascitis, perforacién del
apéndice y la asociacién con la enfermedad
celiaca (1).

La enfermedad renal puede deberse a
la infiltracién granulomatosa de los
rinones, glomerulonefritis, nefrocalcinosis
y estenosis de la arteria renal (con
hipertensién)(1).

El compromiso de las vias respiratorias
superiores (epiglotitis) y la miopatia
sarcoidodtica son infrecuentes (1).

Afectacion visceral en la Sarcoidosis (2)

James (1976) Badrinas (1989)
Numero Porcentaje Numero Porcentaje

Numero total de casos 3676 425
Afectacion endotoraxica 3224 87 386 91
Eritema nudoso 640 17 204 48
Otras lesiones cutaneas 324 9 72 17
Adenopatias periféricas 808 22 69 16
Alt. Oculares 539 15 40 9
Hepatomegalia 3 12
Esplenomegalia 233 6 5 8
Localizacion ésea 109 3 5
Parotiditis 160 4 14
Sist. Nervioso 134 4 20
Miocardiopatia 9 2

DIAGNOSTICO

La sarcoidosis contintia siendo un
diagnostico basado en la exclusion (6). El
diagnostico de sarcoidosis se establece
por la combinacién de un cuadro clinico
radiolégico sugestivo y la demostracién
de granulomas no caseificantes en uno
o miés tejidos, con cultives para
micobacterias y hongos negativos. La
prueba de Kveim-Siltzbach, consiste en la
biopsia de la papula obtenida a las 4 a 6
semanas de la inyeccién intradérmica de
una suspensién con extracto de bazo
sarcoide. La reaccién positiva esta
indicada por el desarrollo de inflamacién
granulomatosa no necrotizante en el sitio
de la inyeccién, es positiva en el 80% de
los casos, sin embargo el grado de
positividad ha sido de hasta un 88% en
pacientes con aumento de tamano
ganglionar linfatico hiliar bilateral, eritema
nodoso y artralgias, grupo para el cual se
considera que la confirmacién histolégica
de la enfermedad no es necesaria. Las
pruebas de Kveim realizadas a pacientes
con sarcoidosis pulmonar parenquimatosa

demostrada por biopsia y sin aumento de
tamano ganglionar linfatico hiliar fueron
positivas solo en un 53% de los casos. Por
este motivo, y debido al elevado porcentaje
de probabilidad diagnéstica asociado con
la biopsia transbronquial, dicha prueba ha
sido en gran medida abandonada como
un procedimiento diagnéstico (1,2,3).

Se recomienda que todos los casos
sospechosos sean confirmados por biopsia
para excluir infeccién o enfermedades
malignas. La biopsia debe obtenerse de
los lugares mas accesibles, con el método
menos invasivo. En la mayoria de los casos
la biopsia de piel y de pulmon
transbronquial ha suplantado la de
ganglios mediastinales e higado (8).

INVESTIGACIONES COMPLEMENTARIAS

Las técnicas utilizadas para confirmar
un diagnéstico de sarcoidosis incluyen
recuentos celulares diferenciales en el
liquido de lavado bronquioalveolar,
determinacién de los niveles séricos de
la enzima convertidora de angiotensina
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(ACE) y la evaluacién de la captacién de
galio-67 por los pulmones. En términos
de utilidad para determinar la actividad
de la enfermedad, la radiografia de térax
y los niveles de ACE son indicadores
suficientes (1).

VALORACION DE LA ACTIVIDAD

La actividad de la sarcoidosis se define
como la formacién continuada de
granulomas. La actividad puede tener
pocas manifestaciones clinicas y no
implica, per se, la administracién de
tratamiento. Son indicadores de actividad
la presencia de manifestaciones clinicas,
radiolégicas y alteraciones de la funcién
pulmonar, la elevacion del nivel sérico de
la ECA, la captacién de galio y la
linfocitosis en el lavado bronquioalveolar
(2,7). Los resultados de estas pruebas
fueron similares en aquellos pacientes que
evolucionaron bien y en los que
desarrollaron una enfermedad sintomética
y progresiva, lo que sugiere que estos
parametros de inflamacién granulomatosa
activa no necesariamente reflejan el
comportamiento de la enfermedad, el
prondstico ni la necesidad de instaurar
tratamiento (1).

CURSO CLINICO Y PRONOSTICO

Se observo que los pacientes que se
presentaron con sintomas agudos
evolucionaron favorablemente en relacién
alos que siguieron un curso insidioso, al
igual que los que presentaron sindrome
de Lofgren (1). La raza negra es mas
propensa al desarrollo de sintomas
severos musculoesqueléticos y de tipo
constitucional (5). La ausencia de mejoria
en las radiografias de térax durante el
transcurso de un afno es un signo
prondstico desfavorable, mientras que una
resolucién radioldgica que persiste por
mas de 2 anos puede ser considerada como
un signo de curacién.

Cuando la enfermedad aparece en
mayores de 40 anos, usualmente se asocia
con el desarrollo de cronicidad.

La enfermedad crénica es definida por
la presencia de sintomas o hallazgos
clinicos anormales por més de 2 afos, la

cual ha sido asociada con progresion lenta
y bajo indice de remisiones (5).

TRATAMIENTO

La  heterogeneidad de las
manifestaciones de la sarcoidosis, su
incierto curso clinico y los efectos
colaterales no deseables del tratamiento,
determinan el desafio del manejo clinico.
Idealmente los pacientes deberian
observarse sin terapia, debido a la
probable recuperacién espontanea. Como
regla general los corticosteroides orales
se emplean como tratamiento de primera
linea en los siguientes casos: deterioro
progresivo de la funcién pulmonar,
pérdida gradual de la agudeza visual, el
compromiso miocardico asociado con
evidencias electrocardiograficas de
trastornos de la conduccién, el
compromiso del sistema nervioso central,
la presencia de otras lesiones cutaneas
ademds del eritema nodoso y una
hipercalcemia o hipercalciuria persistentes
con insuficiencia renal (1,2,7,13).

Una vez iniciado el tratamiento con
corticosteroides deberia ser continuado
por el tiempo que dure el compromiso de
un organo vital o el progresivo deterioro
(5).

Metotrexate, azatioprina,
hidroxicloroquina han sido
exitosamente usados en conjunto con
los corticosteroides. Sin embargo dado
que la eficacia definitiva de estos agentes
no ha sido establecida su uso debe ser
restringido a pacientes que requieren
tratamiento por largo tiempo o aquellos
con compromiso de sistema nervioso
central, cardiaco o enfermedad progresiva
refractaria al uso de corticosteroides
sistémicos (5).

Los corticosteroides y las otras drogas
mencionadas a pesar de que ejercen un
control en la actividad de la enfermedad
no influyen sobre el curso y prondstico
general de la misma (6).

Las drogas modificadoras de la accién
mediada por FTN-4 como la pentoxifilina,
el etanercept, el infliximab y la talidomida
han sido evaluados en sarcoidosis, sin
resultados definitivos (14,15).
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DESCRIPCION DE CASOS CLINICOS

CASON° 1

Paciente de sexo femenino de 49 anos
de edad, nacida en Stgo. del Estero. Entre
los 9 meses y los 18 afios vivié en Buenos
Aires, y hasta la actualidad en Cérdoba
capital.

Costurera. Sin habitos toxicos.
Consulté por tos crénica. Entre sus
antecedentes patolégicos se recogieron
hipotiroidismo no medicado, hipertension
y taquiarritmias ventriculares que
requirieron tratamiento médico
prolongado.

El diagnoéstico se realizé a partir de
Rx. y TAC de térax, que mostraron
compromiso intersticial de tipo
reticulonodular que sugeria lesion del
intersticio peribroncovascular vy
adenopatias mediastinales (estadio 2). La
mediastinoscopia (diciembre de 1999)
permitié recuperar ganglios sustituidos
casi totalmente en su arquitectura, por
granulomas con numerosas células
epitelioides, algunas gigantes, corona
linfocitaria y en sectores algunas bandas
de coldgeno. Los granulomas no
evidenciaron caseosis central. Resumen:
espécimen ganglionar con granulomas
tuberculoides cuya morfologia sugiere
sarcoidosis. El examen para BAAR fue
negativo.

La aparicion de taquicardia paroxistica
supraveniricular motivé la realizaciéon de
un ecocardiograma que informé
miocardiopatia restrictiva.

Se la traté con prednisona, se
suspendio tratamiento luego de 22 meses
de dosis regresiva. Actualmente estable y
con Rx. de térax normal, sin signos de
actividad.

CASON° 2

Paciente de sexo masculino de 43 afios
de edad. Habitante de Cérdoba capital,
trabajaba como transportista. Tabaquista.
Sin antecedentes patoldgicos. Asintomatico
al momento de la consulta, es enviado por
el hallazgo radiolégico de enfermedad
intersticial difusa.

El diagnéstico se realiz6 mediante Rx.
y TAC de térax, donde se observaron
lesiones difusas en vidrio esmerilado con
adenomegalias bilaterales. Sospecha de

sarcoidosis (estadio 2). Mediastinoscopia
y biopsia (1996): ganglios sustituidos casi
totalmente en su arquitectura por
granulomas sin caseosis, con numerosas
células epitelioides, algunas gigantes,
corona linfocitaria y en sectores bandas
de colageno. Resumen: espécimen
ganglionar con granulomas tuberculoides
cuya morfologia sugiere sarcoidosis.

Se lo traté con prednisona. Cuando se
comenzo a disminuir la dosis, aparecieron
en miembros inferiores lesiones
sugestivas de eritema nodoso vy
mononeuritis multiple, reinstaurandose el
tratamiento con respuesta favorable. El
paciente no asistié a los controles por 2
anos, durante los cuales se automedico con
dosis altas de prednisona, consultando
luego de dicho periodo con sindrome de
Cushing y cataratas. Se le realiz6 cirugia
por su patologia ocular y se lo medicé con
prednisona y azatioprina, tratamiento que
continua actualmente.

Sufrié  maultiples infecciones
respiratorias a lo largo de la evolucién de
su enfermedad.

CASO N° 3

Paciente de sexo femenino de 51 anos
de edad. Docente, quien no presentaba
habitos téxicos. No referia antecedentes
patoldgicos. Consulté por tos seca. Se le
realizo el diagnéstico a partir de Rx., TAC
y RMN de térax, que mostraron
adenomegalias mediastinales con
parénquima pulmonar indemne (estadio
1). La mediastinoscopia (1997) permiti6
recuperar adenopatias cuya arquitectura
se observa sustituida por granulomas de
células epitelioides y gigantes
multinucleadas, sugestivo de sarcoidosis.
Cultivo para BAAR negativo

Se realizé tratamiento con prednisona.
Consulta posterior por mononeuritis de
resolucién espontanea, actualmente sin
tratamiento y sin signos de actividad.

CASO N° 4

Paciente de sexo masculino de 30 afios
de edad, nacido en Santa Rosa de
Calamuchita (Cérdoba). Fotégrafo,
tabaquista. No referia antecedentes
patolégicos. Consulté por dolor toracico
retroesternal y esplenomegalia. Se le
realizo el diagnéstico a partir de una Rx.
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de térax donde se observé una masa
parahiliar izquierda y una TAC con
miultiples imagenes nodulares
mediastinales (estadio 1}. La
mediastinoscopia (1996) permitié obtener
adenopatias cuya arquitectura estaba
reemplazada por granulomas de células
epitelioides y células gigantes
multinucleadas sin caseosis central
sugestivas de sarcoidosis.

No recibié tratamiento y evolucioné
con remision espontdnea, con Rx. de térax
normal hasta su ultimo control (1998).

CASO N° 5

Paciente de sexo masculino de 28 afnos
de edad, nacido en Cérdoba capital.
Tabaquista. No referia antecedentes
patolégicos. Consulté por artritis de
ambos tobillos de 1 mes de evolucién, y
como parte de los estudios diagndsticos
se realizé una Rx de térax. Las imagenes
(Rx. y TAC) evidenciaron lesiones
parenquimatosas tipo vidrio esmerilado
con adenopatias mediastinales e hiliares
(estadio 2). La mediastinoscopia (2001)
obtuvo tejido ganglionar que mostré
lesiones granulomatosas sin caseosis
central, con células epitelioides y células
gigantes, con moderada mezcla de
linfocitos en sus margenes. Algunas de las
c€lulas gigantes contenian cuerpos de tipo
Schaumannn. No se encontraron gérmenes
con las técnicas para BAAR. El espécimen
sugiere sarcoidosis.

Recibid fratamiento con prednisona
por 6 meses. Consulté posteriormente por
una lesién cutanea cuyo seguimiento no fue
posible por incumplimiento de los
controles sugeridos.

CASO N° 6

Paciente de sexo femenino de 41 afnos
de edad, nacida en Bell Ville (Cérdoba),
comerciante, sin antecedentes patoldgicos
ni medicamentos de uso habitual.

Consulta por tos de 2 anos de
evolucion.

En el examen se describen lesiones de
tipo maculo-eritematosas, pruriginosas en
MMIL.

Las lesiones radiolégicas y
tomograficas, eran de tipo intersticial
peribroncovascular, nodulares pequenas
bilaterales en los l6bulos superiores con

adenopatias mediastinales, hiliares,
axilares y retroperitoneales (estadio 2).

El diagnostico se llevé a cabo a través
de una biopsia transbronquial.

El examen oftalmolégico fue negativo.

La descripcién del patélogo fue de
granulomas sin caseosis, BAAR negativos,
compatibles con sarcoidosis.

Recibié prednisona 40 mg. por dia con
mejoria sintomatica y desaparicion de las
lesiones cutaneas. No hay a la fecha control
de imagenes.

CASO N°® 7

Paciente de sexo masculino de 57 afios
de edad, fumador, que consulté por una
Rx. de i6rax patoldgica.

Tiene antecedentes de cardiopatia,
medicado con  espironolactona,
furosemida, fluoxetina, omeprazol,
diltiazem, aspirina y atorvastatin.

No relataba sintomas diferentes de los
atribuibles a su cardiopatia, disnea de
esfuerzo grado II.

La imagen radioldgica era de aspecto
tumoral en el LSD con adenopatias hiliares
homolaterales (estadio 2). Se realizé
lobectomia superior derecha.

El informe del patélogo fue de lesiones
granulomatosas de sarcoidosis a forma
nodular compacta pseudotumoral, con
examenes negativos para BAAR.

No recibi6 tratamiento y no evidencié
reaparicion de lesiones sospechosas de
actividad de la enfermedad.

CASON°® 8

Paciente de sexo femenino de 59 afnios
de edad, que consulté por tos con escasa
expectoracién mucosa y disnea de
esfuerzo desde hace 1 afo.

La Rx. de térax mostré una lesién de
tipo reticulonodular difusa, bilateral y la
TAC ademas linfoadenopatias
mediastinales (estadio 2).

El examen histopatolégico de una
adenopatia mediastinal reveld distorsién
de su histoarquitectura por una reaccién
granulomatosa con células epitelioides y
gigantes multinucleadas de tipo Langhans.
Se destacaba la presencia de «granulomas
desnudos», como asi también la de algunos
cuerpos de Schaumannn. La parte central
del ganglio mostré extensa reaccion
fibrocicatrizal, cdpsula con engrosamiento
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fibroso, todos hallazgos sugestivos de
sarcoidosis. El examen microbiolégico
directo y el cultivo para BAAR fueron
negativos.

CONCLUSION

La sarcoidosis es una enfermedad de
etiologia desconocida, que afecta con
mayor frecuencia a adultos jévenes. El
diagnoéstico es clinico, radioldgico e
histopatolégico y la presentacién frecuente
es la de sintomas constitucionales y
respiratorios, acompanados de
linfoadenopatias hiliares y mediastinales,
con o sin compromiso del parénquima
pulmonar.

La confirmacion es anatomopatolégica
con la demostracién de granulomas no
caseificantes en los tejidos afectados, con
cultivos negativos para micobacterias y
hongos.

De nuestra serie de ocho pacientes,
describimos las siguientes caracteristicas:

* Entre nuestros ocho pacientes,
cuatro eran de sexo masculino, la edad
promedio fue de 44 anos (28-59) y cuatro
eran fumadores.

* No se observé un factor comiin que
pudiera considerarse como vinculado
causalmente con la enfermedad.

* Ninguno de los pacientes presentaba
familiares con sarcoidosis.

* Todos habitaban en dreas urbanas.

* Dos de los pacientes se encontraban
asintomaéticos al momento del diagnéstico,
cinco de ellos se presentaron con sintomas
toraxicos (tos, dolor retroesternal y
arritmias) y wuno con sintomas
extratoraxicos (artritis de ambos tobillos).

* Todos presentaron adenopatias
mediastinales en los estudios radiolégicos
y tomograficos. Con respecto a la
estadificacion, seis de ellos se encontraban
en el estadio 2 y dos en el estadio 1.

* En general los pacientes no
presentaron mayor susceptibilidad a
infecciones, exceptuando un caso que
requirié miiltiples internaciones por
infecciones respiratorias. Es necesario
destacar que este paciente recibia dosis
elevadas de esteroides por periodos
prolongados.

* En cuanto al tratamiento, dos
pacientes se recuperaron
espontaneamente, cuatro pacientes
recibieron prednisona, uno requirié
prednisona y azatioprina y de un paciente
no contamos con registros de tratamiento.

* Uno de nuestros pacientes evolucioné
desfavorablemente con aparicién y
recidiva de lesiones de eritema nodoso
severas y bilaterales que motivaron la
necesidad de tratamiento permanente con
esteroides e inmunosupresores.

Si bien se trata de una enfermedad de
baja prevalencia en nuestro pais,
deberiamos mantener un alto indice de
sospecha ante la presentacion de sintomas
respiratorios con lesiones
parenquimatosas y adenopatias
mediastinales, con o sin manifestaciones
extratordcicas.
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