Sarcoidosis (intra y extratoricica):
a propésito de un caso mexicano
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Reporiamos el caso de un adolescente de 15 afios de edad, poriador de una enfermedad multiorgdnica, en
donde las lesiones cutdneas constiruyen la principal manifestacion clinica. El abordaje diagndstico se hizo
ravés del grupo de las reticulosis, incluyende wberculosis, lepra y sarcoidosis. Por una parte, las manifestaciones
dermatoldgicasy el estudio porimdgenes, que mostré como hallazgo fundamentat afeccion pulmonar con adenopaiias
hiliares e infilirado parenguimatose; y por otra parte, la presencia de granulomas no easeificantes con células
gigantes en muiltiples drganos, junto con la exclusion de padecimientos afines y mds comunes en nuestro medio,
nos llevaron al diagnésiico de sarcoidosis.
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SUMMARY

In this paper, we report a case of sarcoidesis, in a 15 years old boy. Clinical picture has cutaneous findings
as only manifestation. Clinical approach was oriented by reticulosis. Diagnosis of sarcoidosis, was based in
scans that shows pulmonar involvement. Lastly, granulomatoses disorders most common in our country, like
tuberculosis and leprosy, were excluded.
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Introduccion un comité internacional para su estudio, el cual ha

efectuado miltiples reuniones.”

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa, con
afeccion multiorgdnica, de etiologia desconocida, que
puede presentarse con una gran diversidad de
manifestaciones clinicas.! Inicialmente, este padecimiento
fue reconocido a través de sus manifestaciones cutdneas,
a finales del siglo xix, por Besnier y Boeck; mds tarde
en 1914, Schaumann hace una descripcién completa
de laenfermedad.® A partir de entonces, ha sido notable
el cumulo de conocimientos que se¢ ha generado en
torno a la sarcoidosis, de tal forma que se ha instituido
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Desde el punto de vista epidemioldgico, se trala
de un padecimiento con distribucion mundial, y una
frecuencia particularmente alta cn Europa, sobre todo
en los paises escandinavos, en América y en Estados
Unidos, mostrando una incidencia que varia de 2.3
a 9.6 casos por 100.000 habitantes.®

La afeccién intratordcica es fundamental por su
frecuenciay trascendencia, y es comin que otros érga-
nos fuera de ésta cavidad se vean involucrados (Cua-
dro1). De éstos, las manifestaciones culdneas destacan
por su frecuencia y pleomorfismo (Cuadro 1), La his-
lopatologia constituye una de las bases del diagnostico
y ha sido motivo de revision, con ¢l propdsito de
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Cuadro 1. SARCOIDOSIS: AFECCION SISTEMICA ()

C)rgano Frecuencia (%)
Pulmén 94
Ganglios linfdticos (periféricos) 73
Piel 32
Higado 21
Ojos 21
Bazo 18
Huesos 14
Parétidas 6
Corazdn 5
Sistema nervioso central 5
Rifdn 4

Cuadro il SARCOIDOSIS: MANIFESTACIONES CUTANEAS (o)

Forma aguda Forma crénica

Eritema nodoso Pdpulas infiltradas
Placas y nodulos: lupus pernio de
Besnier placas psoriasiformes né-

dulos de Darier y Roussy
Lesiones sobre cicatrices

Otras manifestaciones: critrodermia,
dlceras lesiones verrugosas, ictiosi
formes, pustulosas; manchas hipopig-
mentadas, alopecia cicatrizal, quera-
tosis pilar

caraclerizar su imagen microscépica y definir sus
diferencias con otras entidades nosoldgicas.’

A continuacion reportamos el caso clinico de un
paciente con sarcoidosis, por el interés que reviste
esta enfermedad, dada su rareza en nuestro pafs, asf
como por la polarizacion clinica culdnea que presenta
este paciente.

Caso clinico

Es un adolescente masculino de 15 afes de edad,
estudiante, de estrato socio-econdmico bajo, originario
de México, D. F. y residente del Estado de Querétaro,
La historia familiar no es relevante. Su padecimiento
actual se inicié en 1989, ha tenido una evolucion
persistente y progresiva, caracterizada por lesiones
cutdneas diseminadas y discreto ataque al estado general,
Dos meses antes de su estudiv (noviembre de 1990),
presentd un cuadro compatible con parotiditis; v
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recientemente presentaba disnea de grandes esfuerzos.
Habiasidoatendido previamenteen una unidad médica
del Sector Salud (septiembre de 1989), en donde se
Ie instald tratamicnto antifimico (de septiembre de
1989 a febrero de 1990), sin mejorfa.

Al iniciar su estudio (noviembre de 1990), la
sintomatologia del paciente consistia fundamentalmen-
te en manifestaciones cutdneas: papulas infiltradas de
3 mm de didmetro, transldcidas, de coloracion amarillenta,
con superficie lobulada que les daba un aspecto xan-
tomatoso. Eran numerosas y se disponian confluyen-
do en superficies expuestas en la cara (regiones frontal
y malar, dorso de la nariz), cuello (caras laterales,
base y nuca), tronco («V» del escole y parte superior
del dorso) (figs. 1y 2). En otras regiones existian lesiones
aisladas, Se encontraban respetadas la piel cabelluda,
las palmas y plantas de las manos, las mucosas y los
anexos (unas, pelo).

Flgura 1. Topografia principul de I dermatosis
(afcecion de dreas  expuestas)

En el resto de la exploracion fisica destacd la presencia
de tumoraciones parotideas bilaterales, de 3 cm, indoloras,
asi como adenopatias submandibulares, epitrocleares
¢ inguinales. No se detecté hepato-esplenomegalia,

Con base cn estos datos clinicos, el abordaje
diagnostico se hizoa través del grupo de las reticulosis,
quecorresponde a padecimicntos cuyo espectro incluye
enfermedades infecciosas, por depésito y metabdlicas,
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Figura 2. Papulas infiltradas, tanslicidas y confluentes

proliferativas y neopldsicas, cuyo sustrato fisiopato-
génico es el sistema mononuclear fagocitico.

El estudio inicial con exdmenes de laboratorio basicos
y en particular la telerradiografia de 10rax en pa, que
mostrd adenopatia hiliar bilateral con patrén reticulo-
nodular en ambos pulmones, encaminaron ¢l resto
del estudio a tres posibilidades diagndsticas: tuberculosis,
linloma y sarcoidosis. No obstante, ¢} cuadro clinico,
la presencia de granulomas no caseificantes en la picl
y la intradermorreaccion con PPo empezaron a apoyar
la posibilidad de sarcoidosis, para lo cual fue funda-
mental excluir el diagnéstico de tuberculosis.

Los cuadros 11, 1v y v resumen los hallazgos rele-
vantes identificados en los estudios de laboratorio y
gabinele, cfectuados al paciente en esie momento.

Cuadro 1. SARCOIDOSIS! EXAMENES DE LABORATORIO

Resultados
Lxamen Normales Anormalidad
Citologia hemdticn il 08, EOO VsG 32 mm/is

Foslatasa alcalina
151147 u
97147 u
Colesterol 141/140;
1227140 mg/dl

y pertil bioguimico ¢ sérico 9 mg/dl,

urinario 122 mg/24 h

Bacteriologiy Baciloscopias para
BAAR: negalivis
¢py, histoplasmina,
candidina: neg
Globulinas 4 g/l
Fraccion gama:
241 gl
TgG 18901500
TgA 5347 250
1gM 204 150

Perfil inmunoldgico

Sarcoidosis intra y extralordcica

Cuadro Iv. SARCOIDOSIS: HISTOPATOLOGIA

Organo Hallazgos

Piel Dermalitis crénica con granulomas

de tipo sareoide

Ganglio linfitico  Lintadenopalia granulomatosa con

(periférico) granulomas de tipo sarcoide
(ausencia de necrosis caseosa
y presencin de cuerpos aste-
roides y conchoides)

Pulmén Granulomas epitelioides, con células
gigantes tipo langhans y de
cuerpo extrafio, sin necrosis
caseosa

Higado Hepatitis granulomalosa, con gra-
nuloma de tipo sarcoide

Cuadro v. SARCOIDOSIS: ESTUDIO POR IMAGENES
Organo Hallazgos Estudio
afectado
Pulmén Adenopatin hiliar y Tele de t6rax PA,

mediastinal; patrén TAC
reticulo-nodular
Higado y bazo  Aumenio de tamafio Gamugrama
Parotidas sificacion, ecoge-  Psialogralia
nicidad alterada y Ultrasonido
aumento de tamafio
Huesos y Sacroilitis Placas simples
articulaciones

Exdmenes de laboratorio. Incluyeron baciloscopias
para paar cn cepillado bronquial, orina y linfa, las
cuales fueron negativas. El perfil bioguimico mostré
concentraciones normales de calcio en suero y orina.
Las pruebas de funcionamiento hepitico mostraron
alteraciones inconstantes en las concentraciones de
fosfatasa alcalina y colesterol. El resto de los eximenes
fueron normales, con excepeion de la sedimentacion
globular,

Con relacion al estado inmunoldgico se descubrid
depresion de larespuesta de hipersensibilidad retarda-
da, manifestada por reaccidn negativaa la intradermo-
reaccion con pep, histoplasmina y candiding; mientras
que la electroforesis de proteinas, mostro gamopatia
policlonal (hipergamaglobulinemias 6, A y M)

La imagen microscopica de las biopsias tomadas
de los diferentes Grganos afectados: piel, pulmon, ganglio



linfdtico periférico e higado, mostr6 patrén histolégico
de granulomas con células gigantes multinucleadas y
epitelioides, sin caseificacion (figs. 3, 4, 5y 6); v en
¢l ganglio linfatico se observaron ademds inclusiones
citopldsmicas Lipicas: cuerpos asteroides, cristaloides
¥y de Schaumann (figs. 7, 8 y 9). Las tinciones para
BAAR y hongos, fueron negativas en las biopsias y en
la citologia del cepillado bronquial.

Figura 3. Biopsia de piel. Multiples granulomas sin necrosis
caseosa en dermis superficial (flecha) (H. E. 40 x)

Figura 4. Biopsia de pulman, con neumonitis granulomatosa
no cascosa (H. E. 40 x)

El estudio por imdgenes fue fundamental en la
demostracion de lesiones, en los diferentes Grganos
afectados. Los ataques pulmonar y ganglionar fueron
descubiertos en forma inmediata por la telerradiogra-
tia de torax y detallados por la 1omografia computari-
zada (figs. 10, 11, 12). La presencia de hepato-esple-
nomegalia s6lo fue detectada mediante centellograffa.
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Figura 5. Biopsia de ganglio linfdtico epitroclear, con adenitis
granulomatosa, sin necrosis caseosa (I E. 40 x)

Figura 6. Biopsia de higado, con hepatitis granulomatosa no
caseosi (H. B 40 x)

Figura 7. Adenitis granulomatosa, Presencia de un cuerpo as-
terolde dentro de una célula gigante multinucleada (flecha)
(H. E. 40 x)
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Figura 8. Adenitis granulomatosa. Detalle de un granuloma
no easeoso, ton cuerpos cristaloides (flecha) (i £ 40 x)

Figura  Biopsia de ganglio epitroclear. Detalle de un granuloma
no caseoso con cuerpo de Schaumann (flecha) (1L £ 40 X)

Laanormalidad a nivel de parotidas se corrobord por
psialografia y ultrasonido. Por otro lado, aunque se¢
descartaron clinicamente lesiones Gseas, existio afec-
cién articular a nivel de la pelvis (fig. 13).

En vista del compromiso pulmonar que presentaba
el paciente y a pesar de la minima traduccion clinica
existente, se efectuaron pruebas de funcién respiratoria
que mostraron patrén obstructivo leve localizado en
vias de grueso calibre, moderado en vias de mediano
calibre y severo en las de pequedio calibre; sin restriccion
(cuadro vi).

Con base en los datos clinicos y la evidencia de
afeccion multiorgdnica, cuyo sustrato histopatoldgico
correspondié a un proceso granulomatoso, y sin poder
demostrar la presencia de tuberculosis, consideramos
que el paciénte es portador de sarcoidosis, con afeccion

Sarcoidosis intra y extratordcica

Figura 10. Térax pa: engrosamiento sepial bilateral
difuso. Lesiones bulosas en lobulos superiores.
Adenomegalias hiliares bilaterales y medinstinales

ura 11, Corte axial de tomograffn computada con alta
resolucién que confirma L lesion septal y ka presencia de bulas

intra y extratordcica. No contamos con antigeno de
Kveim para intradermorreaccion, con lo cual se
complementaria la documentacion del caso, aungue
esta cutirreaccion no es indispensable para confirmar
el diagn6stico. De acuerdo con la clasificacion clinica
de la enfermedad,® aunque arbitraria, ¢l paciente se
encuentracn lafronteraentre la fasesubaguday cronica
(dos afos); y en la clasificacion clinico-radiografica,
que toma en cuenta la afeccion pulmonar, corresponde
a lu clapa "

En relacién con ¢l manejo, hemos iniciado trata-



Figura 12. Cortes axiales con ventana para mediastino: A)
adenomegalias peritraqueales numerosasy de lamafio variable;
B) adenomegalias subearinales e hiliares

Figura 13, Pélvis Ap: cnsanchamiento del espacio articular
[ ¢ |
a con erosiones maltiples, bilateral
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Cuadro vi. SARCOMOSIS: ESPIROMETRIA

Valor (1)
Pardmetro  Ideal Real %
CVF 4.5 3.87 86
FEV-1 3.9 3,05 78
VF-50 7.10 38 54
VF-75 3.29 0.97 29

flufr espirator
= flujo epiratorio mixma ol 75 % de CVE

miento con talidomida, como una modalidad terapéu-
tica prometedora que ha sido comunicada previamen-
te'™* a una dosis de 200 mg/dia vo, repartida en tres
dosis.

Discusion

La existencia de sarcoidosis en México ha sido motivo
de controversiy, atendiendo especialmente a la preva-
lencia de enfermedades pranulomatosas de origen
infeccioso, al frente de las cuales estdn la tuberculosis
¥ la lepra; no obstante, han sido informados multiples
casos de ese padecimicnto en nuestro pafs: Chivez
(et al, 1964), y Valdez (et al, 1982), son autores de
reportes conocidos y dentro de su bibliografia no estdn
citadas otras publicaciones nacionales, 1o cual refleja
la situacion que guarda nuestro conocimiento sobre
¢l perfil epidemiolGgico de esta enfermedad.™™ En
este sentido, nuestro reporte busca contribuir a docu-
mentar la existencia y caracteristicas de la sarcoidosis
en México, y llamar la atencion para su busqueda en
ciertos casos que no llenan las caracteristicas de los
padecimientos endémicos en nuestro medio previa-
mente mencionados.

En relacion con el caso que reportamos, existen
aspectos (ue merecen atencion. La sarcoidosis se presenta
habitualmente entre los 20 v los 40 afos de edad,
y es mds comin obscrvarla por arriba de esa edad
que en pucientes pedidtricos, en los cuales el diagnostico
generalmente se hace a través de campanas de deteccion
masiva de tuberculosis, es decir, por hallazgos de
radiografia de t6rax de escrutinio.” En cambio, nuestro
paciente presenta un cuadro clinico que si bien es
cierto estd dominado por las manifestaciones cutdneas,
Yy a¢aso presenta una incipicnte expresion clinica de
la afeccion pulmonar, su estudio integral exhibe una
enfermedad con atague multiorgdnico. Como hemos
senaludo, ¢l abordaje diagndstico se hizo a través de
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las reticulosis," y dado que las lesiones culdneas que
presenta ¢l paciente pueden ser observadas en esc
grupo de padecimientos, los estudios de laboratorio
y gabinete [ueron fundamentales para estublecer el
diagndstico. Unos, nos permitieron descartar enfer-
medades mds comunes (tuberculosis, lepra), y otros
mostraron lesiones en diversos 6rganos y el sustrato
histologico tipico de este padecimicento. No se dispone
en nuestro medio de la solucion antigénica para electuar
la prueba de Kveim, la cual requiere cierto nivel de
calidad para ser atil, lo que no es ficil de lograr, y
que, aunada a indices de sensibilidad y especificidad
variables, hacen que no sea considerada por todos los
autores como un criterio diagnostico;”” no obstante,
reconocemos la importancia que esta prueba tendria
en ¢l estudio de otros pacientes, dada la baja [recuencia
del padecimiento.

En relacion al tratamiento, la decision para utilizar
talidomida se baso, primero, en que ¢l paciente no
presenta ninguna de las condiciones médicas de la
sarcoidosis, en las cuales estd indicada la administra-
cion de glucocorticoides por via general;™ y por otra
parte, en ausencia de Lratamiento especifico, es vilido
recurrir @ otras modalidades terapéuticas como la
talidomida. La experiencia inicial con este firmaco
ha sido reportada por autores franceses,™' y aunque
limitada, los resultados son alentadores, En nuestro
medio, subemos por comunicacion oral de un caso
tratado por Meurehg,"” con este medicamento.

El pronostico de los pacientes con sarcoidosis, en
su fase cronica, ha sido considerado en funcion de
miltiples factores;® no obstante, el consenso indica
que la afeccion pulmonar es el pardmetro mds importanie
para predecir la evolucion ulterior del padecimicnto
y en este sentido, la clasificacion clinico-radiologica
que establece tres ctapas evolutivas® es de gran utilidad.
De acucrdo con ésta, de los pacientes en etapa 1t las
dos lereeras partes mucstran remision completaal cabo
de cineo anos, lo cual ¢s significativamente menor en
comparacion con los pucientes en etapa 1= En nuestro
paciente, aun con i afeccion multiorgdnica y la etapa
evolutiva en que se¢ encuentra, existe posibilidad de
mejoria, pero esto s6lo podrd determinarse 4 lo largo
de su seguimiento,

Conclusion
La sarcoidosis es una enfermedad rara en México, pero

su existencia debe tenerse presente en pacicnles con
manifestaciones clinicas sugestivas y hallazgos radio-

Sarcoidosis inlm y extralordcica

del Centro Médico Nacional; y del doctor Estanislao 8
Jele del Departamento de Anatomia Patoldgica del Hospital de

gréficos ¢ histopatologicos compatibles, lo cual obliga
a someler 4 estos casos a una metodologia diagnostica
orientada, y desde luego que excluya padecimientos
mds frecuentes como la tuberculosis y la lepra.
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MOISES BEN MAIMON O MAIMONIDES

Moisés ben Maimon o Maiménides nacié en Cordoba (Espafia) en 1135 y murid en El
Cairo el 13 de diciembre de 1204, La mayorfa de sus bidgrafos lo han descrito como filosofo
y tedlogo, porque conocieron muy poco sus obras de medicina. Sin embargo, Maiménides
fue sobre todo un médico muy avanzado con respecto a su época; sostenia que la salud
del cuerpo estd en estrecha relacion con la salud de la mente. Se interesaba por los proble-
mas de higicne pablica, tanto como por ¢l tratamiento del individuo.

La reputacién de Maiménides 1o Tlevd a ser médico de la corte del Sulidn Saladino en
El Cairo. Sus contempordneos lo consideraban como mds importante que Galeno, y el poeta
drabe Muluk dijo incluso que «Galeno sélo curaba ¢l cuerpo, mientras que Maimdnides
curaba el cucrpo y el espiritus,

La mayor parte de sus ensayos aGn existen, en manuscritos o incunables, y se encuentran
dispersos en diversas bibliotecas por el mundo entero. Todos sus textos originales esidn
redactados en lengua drabe, pero algunos de sus escritos han sido traducidos al latin, Sus
Aforismes y su Tratado de régimen sanitario se hicicron célebres en la Edad Media y fueron
citados a menudo por los autores de trabajos médicos con el titulo de Jnguir Rabbi Moysis
(Lo dijo ¢l Rabino Moisés). Su obra médica més importante, tanto por su valor intrinseco
como por sus dimensiones, es el Compendio de las obras de Galeno, Se conocen parcialmente
algunos de sus manuscritos,

Maimdénides fue también una autoridad en materia religiosa y filosdfica. Entre sus obras
de teologia, la méds importante es la Mishne Thora, y de sus obras de filosOficas destaca
la Gufa de descarriados, en la cual intentd conciliar la religion con la filosofia de Aristiteles.

1. S P
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