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Puntos clave

La sarcoidosis es una enfermedad cronica multisistémica que puede afectar
a cualquier 6rgano, pero el mas frecuente es el pulmon. Su curso es variable,
aproximadamente dos tercios de los pacientes presentan una remision espon-
tanea, e idiopatica.

El diagndstico de sarcoidosis requiere, ademas de clinica y radiologia com-
patible, la demostracion de granulomas tipicos en la biopsia de algin érgano
afectado

Ante la sospecha de sarcoidosis, debe derivarse el paciente a la consulta de
segundo nivel para confirmar el diagndstico, estadiar la enfermedad y estable-
cer el tratamiento apropiado

Dos tercios de pacientes presentan resolucion espontanea de la enfermedad,
mientras que el resto evolucionan crénicamente, ya sea de forma activa perma-
nente o con recidivas periddicas

Tanto el diagndstico definitivo como el tratamiento y seguimiento de estos
pacientes se lleva a cabo en el segundo nivel asistencial

Los Corticoides orales constituyen la 12 linea de tratamiento, ya que han de-
mostrado mejorar los sintomas, la radiografia de térax y la espirometria durante
3-24 meses en comparacion con placebo.

Se debe tratar la sarcoidosis pulmonar en estadio 2 y 3 con sintomas modera-
dos-graves o progresivos, o con cambios en la radiografia de torax, mientras
que el estadio 1 no se trata. La sarcoidosis extratoracica se trata siempre

éDe qué hablamos?

La sarcoidosis es una enfermedad crdénica multisistémica que se caracte-
riza por la acumulacién de células inflamatorias (linfocitos T, fagocitos
mononucleares) en el tejido afectado, secundaria a una excesiva respuesta
inmunitaria celular.

Puede afectarse cualquier érgano, pero el mas frecuente es el pulman.
Su curso es variable, aproximadamente dos tercios de los pacientes presen-
tan una remision espontanea.

Puede afectar tanto a adultos como a nifios, pero la edad mas frecuente
de presentacion es entre 20 y 40 afios. Es ligeramente mas prevalente en el
sexo femenino y en la raza negra.

Es una enfermedad idiopatica, aunque se cree que en su etiologia estan
implicados diversos factores, ya que existen descritas tanto formas familia-
res como focos de enfermedad entre conyuges o individuos pertenecientes a
la misma comunidad.

Existe una respuesta inmunitaria celular excesiva a un nimero limitado
de antigenos que da lugar a la acumulacion de células inflamatorias en los
tejidos afectados, formandose granulomas epitelioides no caseificantes, que
son la lesion histoldgica tipica de la sarcoidosis.

Estos granulomas estan formados por un nucleo de fagocitos nucleares
rodeado por una corona de linfocitos (T predominantemente) y fibras cola-
genas.

Su existencia en un 6rgano representa un estadio activo de la enferme-
dad. En numero suficiente pueden distorsionar su arquitectura y producir su
disfuncién, y por tanto, manifestaciones clinicas.
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éCual es la clinica? e Corazén: arritmias, trastornos de conduccién, in-
suficiencia valvular (por disfuncion de musculos

La sarcoidosis se puede presentar de varias formas: papilares), pericarditis, ICC, cor pulmonale secun-

« Aguda o subaguda (20-40%): en semanas, apa- dario a fibrosis pulmonar. ] ]
ricién de sintomas generales (fiebre, cansancio, * Otros: glandulas exocrinas (hinchazon parotidea,
anorexia, pérdida de peso) y respiratorios, o afec- QCS, xerostomia), sistema endocrino (diabetes
tacion extrapulmonar (cuténea u ocular). insipida, alteracion de hormonas hipofisarias, en-

« Insidiosa (40-70%): en meses, aparicion de sin- fermedad de Addison), aparato reproductor, apa-
tomas respiratorios sin sintomas constitucionales rato digestivo.
ni extratoracicos. . L .

« Algunos pacientes estdn asintométicos, y son Existen dos sindromes clinicos caracteristicos lde la
diagnosticados casualmente por una radiografia sarcoidpsis aguda, resultantes de la afectacion de
de térax rutinaria. varios organos:

» Sindrome de Léfgren: eritema nodoso, adenopatia

Las manifestaciones clinicas dependen del érgano hiliares bilaterales, artralgias.

afectado, de mayor a menor frecuencia son: » Sindrome de Heerfordt-Waldenstrém: 'ﬁebre, hin-

« Pulmén (>90%): disnea progresiva, tos seca, mo- chazdén parotidea, uveitis anterior, paralisis facial.
lestias retrosternales, hemoptisis (raro).

» Ganglios linfaticos (75-90%): adenopatias hilia- ¢COMO se diagnostica?
res, paratraqueales, subcarinicas, mediastinicas,
retroperitoneales, periféricas (cervicales, axilares, | diagnostico de sarcoidosis requiere, ademas de
epitrocleares, inguinales). Si su tamafio es impor- clinica y radiologia compatible, la demostracion
tante, se pueden producir sintomas por compre- de granulomas tipicos en la biopsia de algiin 6rgano
sidén de estructuras vecinas. afectado.

o Piel (25-30%): Desde el primer nivel asistencial pueden ser Utiles
* Lesiones de sarcoidosis aguda: erupcién macu- estas pruebas:

lopapular (periorbitaria, nasolabial y en extre- < Laboratorio: Puede haber anemia, linfopenia,
midades), eritema nodoso (nédulos inflamato- eosinofilia, trombocitopenia, hipergammaglobu-
rios, dolorosos a la palpacion, principalmente linemia, aumento de VSG, hipercalcemia e hi-
bilaterales en regién pretibial). percalciuria, alteraciones especificas de drganos
* Lesiones de sarcoidosis cronica: placas (de dis- afectados. En 50-80% de pacientes se detecta un
tribucién simétrica en cara, cuero cabelludo, aumento de la enzima conversora de angiotensina
extremidades y espalda), nédulos subcutaneos (secretada por fagocitos del granuloma), lo que
(en extremidades y tronco), lupus pernio (pla- indica un estadio activo. Hacer serologias para po-
cas induradas violaceas en nariz, labios, orejas, sibles diagndsticos diferenciales.
mejillas, dedos de manos y rodillas) » Radiografia de torax: El 90-95% de los pacientes
e Si  existen acropaquias, generalmente estan tiene alguna alteraciéon radioldgica en térax; lo
asociadas a fibrosis pulmonar extensa. mas frecuente es observar un patrdén intersticial
° Pueden aparecer lesiones de sarcoidosis sobre reticulo-nodular y/o adenopatias hiliares bilatera-
una cicatriz o un tatuaje. les. Otros hallazgos posibles son: calcificaciones

» 0jo (25%): uveitis anterior (lo mas frecuente) hiliares “en cédscara de huevo”, cavitacién, bron-
o posterior (con precipitados queraticos grasos), quiectasias, derrame pleural unilateral (exudado
conjuntivitis, vitritis, glaucoma, queratoconjunti- linfocitario), cardiomegalia, hipertension pulmo-
vitis seca si esta afectada la glandula lagrimal. nar. En caso de eritema nodoso con radiologia nor-

° Higado (20%): generalmente se detecta una al- mal y etiologia no filiada es conveniente repetir el
teracion analitica de los marcadores hepaticos estudio radioldgico al mes.
sin trascendencia clinica. Rara la hepatomegalia,
aunque existe afectacién hepédtica en 60-90% de Ante la sospecha de sarcoidosis, debe derivarse el
biopsias. paciente a la consulta de segundo nivel para confir-

e Médula 6sea y bazo (10%): anemia, neutropenia, mar el diagndstico, estadiar la enfermedad y estable-
eosinofilia, trombocitopenia leves. Rara la esple- cer el tratamiento apropiado. Estas pruebas pueden
nomegalia, aunque existe afectacién esplénica en ser Utiles para continuar el estudio:

50-60% de biopsias. * Pruebas de funcién pulmonar:
» Espirometria: patrdn restrictivo, con disminu-

Con menor frecuencia puede afectar a: cion de los volimenes e indice VEF1/CVF normal

» Vias respiratorias superiores: congestion nasal, 0 aumentado.
voz ronca, estridor, disnea. » Capacidad de difusion del CO2 disminuida.

 Rifién: enfermedad parenquimatosa primariay al- « Gasometria arterial: hipoxemia con leve hipocap-
teracion del metabolismo del calcio (secundaria a nia compensada.
la produccién de 1,25-dihidroxivitamina D por los e Electrocardiograma, para detectar posibles arrit-
fagocitos del granuloma y aumento de absorcion mias o trastornos de conduccién.
intestinal de calcio), dando lugar a nefrocalcinosis, » Tests cutaneos:
nefrolitiasis e IRC. * Test de Kveim-Siltzbach: consiste en la inyec-

» Sistema nervioso: paralisis facial unilateral brusca cién intradérmica de antigeno obtenido de bazo
y transitoria (la mas frecuente), edema de papila, con sarcoidosis y biopsia del nédulo 4-6 sema-
alteraciones de la audicion, disfuncién del paladar, nas después; en 70-80% de pacientes con la
meningitis crdnicas, lesiones ocupantes de espa- enfermedad se forma el granuloma tipico. Es el
cio (raras). mas especifico, pero esta en desuso.

» Sistema musculo-esquelético: afectacion articular e Test de tuberculina: es negativo en un 60% de
con artralgias o artritis, que suelen ser transitorias los pacientes, porque presentan anergia o hipo-
y migratorias, principalmente en grandes articula- rreactividad cutdnea secundaria a la linfopenia
ciones, lesiones 6seas quisticas de tamafio varia- en sangre periférica.
ble (a veces dolorosas), miopatia (rara). e Lavado broncoalveolar: aumento del nimero de
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linfocitos, aumento del cociente T4/T8.

» Biopsia: del tejido afectado: el mas accesible es la
piel, pero ante la ausencia de lesiones cuténeas,
de eleccidn es el parénquima pulmonar (por bron-
coscopia).

» Gammagrafia con Galio 67: aumento de captacién
difusa en drganos afectados.

» Otras pruebas complementarias especificas en
funcion de érganos afectados.

Debe hacerse diagnostico diferencial con:

» Enfermedades granulomatosas: tuberculosis, sifi-
lis

» Enfermedades neoplasicas: linfoma

e VIH (en su fase inicial)

* En caso de lesiones cutaneas: psoriasis, lupus,
otras paniculitis...

éCual es su pronéstico?

Dos tercios de pacientes presentan resolucion es-
pontanea de la enfermedad, mientras que el res-
to evolucionan crénicamente, ya sea de forma activa
permanente o con recidivas periodicas.

Segun el patron radioldgico, se pueden establecer
4 estadios que van a determinar la evolucion de la
enfermedad:

Estadio RX TX Resolucién
espontanea

0 Normal >50%
Adenopatias hiliares bi-  40-70%
laterales sin alteraciones
parenquimatosas

2 Adenopatias hiliares bi- 10-20%
laterales con infiltracion
parenquimatosa difusa

3 Infiltracion parenquima- 0-5%

tosa difusa con escasas
adenopatias hiliares o
sin ellas

Los estadios 2 y 3 tienden a la evolucion cronica, y
por tanto, son de peor prondstico.

Existen factores relacionados con un peor pro-
nostico, y son los siguientes: edad >40 afios, raza
negra, fibrosis pulmonar progresiva, lupus pernio,
uveitis crdnica, afectacion de mucosa nasal, neuro-
sarcoidosis, afectacion cardiaca, hipercalcemia croni-
ca, nefrocalcinosis, lesiones dseas.

La mortalidad por sarcoidosis es de 1-5%, princi-
palmente por fallo respiratorio.

éComo se trata?

Tanto el diagnostico definitivo como el tratamiento
y seguimiento de estos pacientes se lleva a cabo
en el segundo nivel asistencial.

Los Corticoides orales constituyen la 12 linea de
tratamiento, ya que en una revisidon reciente han
demostrado mejorar los sintomas, la radiografia de
térax y la espirometria durante 3-24 meses en com-
paracion con placebo. Existen 2 excepciones: el eri-
tema nodoso suele responder a AINES orales, y la
afectacion ocular leve a corticoides tdpicos.

Se debe tratar la sarcoidosis pulmonar en estadio
2y 3 con sintomas moderados-graves o progresivos,
0 con cambios en la radiografia de térax, mientras
que el estadio 1 no se trata. La sarcoidosis extratora-

www.fisterra.com

cica se trata siempre.

La dosis inicial de esteroides es de 20-40 mgr de
prednisona/ dia o su equivalente (puede ser mayor
en casos severos).

La respuesta se evalla tras 1-3 meses, de forma
que si es positiva, se disminuye la dosis gradualmen-
te hasta una dosis de mantenimiento de 5-10 mgr/
dia durante un minimo de 12 meses.

Es necesaria una nueva evaluacién al término del
tratamiento, ya que algunos pacientes necesitan una
dosis minima efectiva de corticoides para prevenir
recurrencias.

Existen datos limitados mas alla de los 2 afios que
indiquen si los esteroides orales tienen algun efecto
modificador de la progresion de la enfermedad a lar-
go plazo.

Los Corticoides inhalados pueden mejorar los sin-
tomas, pero no la radiografia de torax ni las pruebas
de funcién pulmonar.

Los pacientes que no han respondido tras 3 me-
ses de tratamiento, probablemente no respondan
aunque se prolongue la corticoterapia. En este caso,
tras excluir posibles causas del fracaso terapéutico,
como no cumplimiento, dosis inadecuada, fibrosis
irreversible y exposicion a berilio, se puede consi-
derar sarcoidosis coértico-resistente, y se iniciaria la
223 linea de tratamiento constituida por citotdxicos e
inmunomoduladores, ya sea en monoterapia o com-
binados con corticoides orales.

El conjunto actual de pruebas acerca del uso de
estos farmacos en la sarcoidosis es limitado y sus
efectos secundarios pueden ser graves.

En las formas severas puede estar indicada la ci-
rugia: reseccion de micetoma, dilatacién mecanica de
estenosis bronquiales, transplante pulmonar o car-
diaco, correccidn de lesiones cutaneas desfigurantes,
cirugia ocular, correccidén de hidrocefalia, extirpacion
de masas sintomaticas del sistema nervioso...

Recursos en la red

e Wu 1], Schiff KR. Sarcoidosis. Am Fam Physician.
2004 Jul 15;70(2):312-22 [http://www.aafp.org/
afp/20040715/312.html]

e Paramothayan NS , Lasserson TJ, Jones PW.
Corticosteroids for pulmonary sarcoidosis. Cochrane
Database Syst Rev. 2005 Apr 18;(2):CD001114.
Review. [http://www.mrw.interscience.wiley.com/
cochrane/clsysrev/articles/CD001114/frame.html]
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