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RESUMEN.

La sarcoidosis es una enfermedad de etiologia desconocida caracterizada por
la presencia de granulomas epitelioides no caseificantes rodeados de linfocitos,

monocitos y fibroblastoes. Presenta ademas células gigantes multinucleadas

con inclusiones citoplasmicas denominadas cuerpos de Schaumann y cuerpos
asteroides. que son caracteristicas.

Predomina en el adulto joven y es multisistémico. su organo bianco es el
pulmon seguido de los ganglios intratoracicos y periféricos. la piel y ios ojos.
La sintomatologia depende del grado de afectacion de los organos y puede

INcluso cursar asmnomatica. Su presentacidon mas agresiva se observa en

pacientes afroamencanos e incluye fibrosis puimonar, uveitis cronica, neuralgia
del sepumo par craneal. falla hepatica y renal.

Presentamos el caso de una mujer de la cuarta década de la vida con un tumor
en tejidos blandos de antebrazo derecho, que fue resecado con el diagnodstico

preoperatono de lipoma. el diagndstico histopatoidgico definitivo fue

sarcordosts.

PALABRAS CLAVE: Sarcoidosis. granulomas  epiteloides no caseificantes,

multisistémico. cuerpos de Schauman, cuerpos asteroides.




INTRODUCCION.

La sarcoidosis es una entidad multisistémica de ‘causa desconocida,

denominada también como Enfermedad de Besnier-Boeck-Schaumann y

linfogranulomatosis benigna de Schaumann.' El primer caso fue descrito en
1877 por Jonathan Hutchinson,” en un paciente con lesiones cutaneas
purpuricas en pies y manos. Anrios mas tarde Carl Boeck observd unas
lesiones semeglantes a las descritas por Hutchinson en las manos de un
marino. por io gue acufno el termino de "sarcoide benigno multiple de la piel”. *

Jorgen Schaumann dermatodiogo sueco, describid pacientes con lesiones en
multiples organos Inciuvende pulmon. hueso. amigdalas, bazo e higado: En

181¢ sugirid gue las lesiones multiorganicas previamente atribuidas a otras

evologias tenian un comun denominador que llamo “iinfogranulomatosis

bernigna” *
Sven Loefgren contribuyd con otros signos y sintomas clinicos describiendo a

la sarcoidosts como un sindrome caracterizado por eritema nodoso,

hnfadenopatia hiliar bilateral, fiebre y poliartritis .2

Fue en 1951 que los corticoesteroides se utilizaron en el tratamiento de la

sarcoldosis con resultados anecdodticos.
La eticlogia aun es desconocida. la hipdtesis con mayor aceptacion es la

infecciosa. pero no se ha aislado ningun agente responsable.' Actualmente se




estudian los agentes ambientales no infecciosos y los factores geneéticos.'*+ La

sarcoidosis es de distribucion universal, afecta a personas de todas las razas,

ambos sexos y todas las edades. Particularmente adultos alrededor de los 40

afnos y de ciertos grupos étnicos y raciales. Se presenta con mayor frecuencia

en verano y los primeros meses de la primavera .*

La prevalencia de la sarcoidosis es mayor en la raza negra con respecto a los

blancos. E! riesgo de presentacion varia de 0.8% en los blancos hasta 2.4 %

en la raza negra. Existen diferencias en ios organos afectados y l2 severidad

de lesion de los mismos. Los cuadros clinicos agudos y severos son frecuentes

los

en las personas negras. mientras que la evolucidon cronica e inciusive

transcursos asintomadticos se presentan €n caucasicos.: **

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de Sarcoidosis. Se hace

ademas una revision bibliografica general.
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PRESENTACION DEL CASO.
Mujer de 40 afos originaria de San Luis Potosi portadora de Diabetes Mellitus

no insulino dependiente de 10 aros de evolucién y en control. Transfusion

sanguinea hace 15 afios. piastia inguinal y umbilical hace 9 y 10 afos
respectivamente. Cuatro meses antes a su ingreso presentd en el brazo
derecho un nodulo de aproximadamente 1 cm de diametro, movil, indoloro, de
consistencia firme que aumento graduaimente de tamafno hasta alcanzar 5§ cm
con las mismas caractleristicas. A la exploraciéon fisica, presentd en brazo

derecho un tumor de 5 x 5 cm. superficial. desplazable, no doloroso,

diagnosucadc clinicamente como hpoma.

Se realzd reseccion tumoral bajo anestesia iocal, sin complicaciones

transoperatorias y un postoperatorio satisfactorio. Actualmente a € meses de la

cirugia la paciente se encontro asintomatica.

MATERIAL Y METODOS.

En el servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital Regional “1° de Octubre”
ISSSTE. se recibio espécimen quirurgico que midid 5 x 2 x 1 cm. con una
superficie externa lobulada. finamente granular café claro, al corte de aspecto

homogeéneo. café ciaro con zonas difusas de tonalidad amarilio naranja y

i
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consistencia firme. Fué procesado con el método convencional de inclusion en

parafina y tincion con hematoxilina y eosina. Histoldgicamente presenta

multipies granuiomas no caseificantes conformados por celulas gigantes de tipo

cuerpo extrario y Langhans rodeados por una capsula fibrosa con un infiltrado
inflamatorio de ceélulas mononucleares tipo linfocitario, (Fig. 1) dentro de las

ceéluias gigantes se observan estructuras eosinodfilas, estrelladas que

corresponden a cuerpos asteroides (Fig. 2).

DISCUSION.

Las razones del fondo oscuro de la sarcoidosis incluyen manifestaciones

clinicas heterogeéneas, ausencia de una definicidon precisa, * confusion clinica

con otras patologias. ** y pruebas diagndsticas inespecificas no sensibles que

clasifican erroneamente a la enfermedad.*
Para el estudio de la etiologia en la sarcoidosis existen tres lineas diferentes de

investigacion. tos agentes infecciosos, ambientales y la respuesta

inmunoidgica.

Los agentes infecciosos mas comunes implicados son Mycobacterium

tuberculasis. Corynebacteria Propionibacterium acnes. Virus Herpes Simple.

248

Cytomegalovirus. Histoplasma y Cryptococcus.
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Los antigenos ambientales implicados con mayor frecuencia incluyen metales

como el circonio. aluminio y berilio; polvos organicos, pino y polen; y polvos

inorganicos como arcilia y talco. 3=

Se postula que la sarcoidosis se produce porque uno o varios antigenos,
actuan de forma persistente e inducen una respuesta inmunitaria exagerada en
individueos susceptibles. En general, las reacciones granulomatosas pueden
ocurrir por diferentes mecanismaos entre los cuales se incluyen; a) introduccion
de una particula inorganica. b) un defecto en las células fagociticas que resulta

en una degradacion incompileta de la bacteria u otras sustancias, " b)

€XpOosICION & antigenos organicos. poco degradabiles y d) grandes complejos

antigenc-anucuerpo poco degradables.”
Los granulomas no caseificantes son la caracteristica histologica de esta
enudad Algunos estudios sugieren que la lesion inicial en el pulmon es una
alveoliis. que provee un ambiente adecuado para la formacion del granuloma,

se sugiere que existe una relacidon inversa entre e! numero de granulomas y el

total de células inflamatorias.
Los granulomas de celulas epitelioides estan compuestos de fagocitos
mononucieares altamente diferenciados (células epitelicides y céluias gigantes

multinucleadas) y linfocitos. Las células gigantes pueden contener inclusiones

citoplasmicas como los cuerpos asteroides y cuerpos de Schaumann. ="




Ninguna de estas inclusiones son especificas para sarcoidosis, sin embargo

son importantes para realizar el diagnéstico. Los cuerpos de Schauman son

redondos con laminaciones concéntricas que contienen hierro y caicio.

Ultraestructuralmente ilos cuerpos asteroides se componen de brazos

filamentosos rodeados por membranas "mieloides"”, los analisis elementales

han demostrado picos de calcio y probablemente fosforo en estas

formaciones.”

La porcion central de los granulomas consisten predominantemente de

linfocitos CD4. los linfocitos CD8 se localizan en la periferia. Pueden

desarrollar cambios fibroticos que usualmente van de la periferia al centro,

finalizando en la fibrosis completa o hialinizacion. Los granulomas pueden

exhibir necrosis coagulativa focal. lo que sugiere una granulomatosis sarcoide

necrozante que puede ser una variante de sarcoidosis.?

La evaluacidn de las ceiulas giganies muitinucleadas por microscopia

electronica demostro la presencia de lisozima en el citoplasma, io que sugiere

una actividad secretora.’**» Los macrofagos alveolares en. pacientes con

sarcoidosis y lesidon pulmonar producen concentraciones altas de. . factor de
necrosis tumoral «. interieucina 6 e interleucina I y escasos: mediadores

proinfiamatorios. ==

La forma de presentacion puede ser muy variada. Una de las mas frecuentes
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es el hallazgo casual, en una radiografia de tdrax, encontrando adenopatias

hiliares bilaterales y/o paratraqueales derechas con o sin infiltrados

pulmonares.* Las manifestaciones clinicas mas comunes son fiebre, fatiga y

pérdida de peso, la fiebre alcanza de 39 a 40° C. La pérdida de peso

usualmente esta limitada de 2 a 6 kg. en un periodo de 10 a 12 semanas.
El sistema linfoide esta afectado en un tercio de los pacientes, los ganglios mas

son los cervicales, axilares, epitrocleares e
El

frecuentemente lesionados

inguinales. EI crecimiento ganglionar es discreto, movil y no doloroso.

crecimiento esplénico es usuaimente minimo e indoiente, pero puede causar
anemia. ieucopenia y rrombocitopenia.*

Las lesiones oftaimicas pueden ocurrir en el 11 al 83% de ios casos. Puede
afectarse cualquier parte del ojo. siendo la uveitis anterior la lesidon mas comun
con la ventaja de su excelente respuesta a la terapia corticosteroide local.
Otras lesiones son la queratoconjuntivitis seca y la vasculitis retiniana.

El diagnostico de sarcoidosis necesita un cuadro clinico compatibie, una
demostracion histoidgica de granulomas epitelioides no caseificantes y la
exclusion de otras enfermedades capaces de producir una sintomatologia

similar. ** ' La presencia de granulomas no caseificantes en un solo organo’

como la piel no establece un diagnostico de sarcoidosis.**

Los niveles séricos de la enzima convertidora de angiotensina (ECA) se elevan




en 60% de los pacientes, pero esta prueba no es sensible para diagnoéstico, es

de gran ayuda en el monitoreo de la actividad de la enfermedad y en la

respuesta al tratamiento.» ™

La tomografia computada de toérax puede demostrar linfadenopatia o

infiltracién granulomatosa y en el scanner corporal con galio-67, ios dos

hallazgos mas evidentes en la sarcoidosis son la imagen "panda” producida por
la reaccion del medio oge contraste a nivel del lacrimal y glandulas pardtidas. y

la imagen de Lambds. ocasionada por los nodulos linfaticos paratraqueales
Q (=1

derechos e hiliares bilaterales. #+*
El tratamiento depende de la severidad de presentacion y organos afectados.

se utiizan corucossteroides como la prednisona. agenies citotoxicos como

metotrexate. azaboprina. clorambucil. recientemente abandonado por el alto

nesgo de mahgmidad y la ciciofosfamida. Otros agentes frecuentemente

utilizados son ios farmacos antipailtudicos como fa cioroquina e
hidroxicloroquina. Ademas de medicamentos que complementen las

deficiencias ocasionadas por los primeros. como antihistaminicos H2, vitamina

D y suplemento calcico entre otros. ¢
El tratamiento de la sarcoidosis pulmonar es controversial ya que hasta en la

mitad de los casos. la enfermedad se inactiva espontaneamente. El

seguimiento de la sarcoidosis pulmonar se realiza mediante la clinica,




radiografia de térax, funcion pulmonar y el nivel sérico de la ECA (enzima
convertidora de angiotenéina). _El tratamiento de la sarcoidosis extratoracica
esta indicado en presencia de’ Gveitis posterior, compromiso del sistema
nervioso central, formas cutaneas deformantes. hiperesplenismo y afeccion
hepatica grave. =+

Las recaidas son frecuentgs en pacientes con supresion de{corticoesteroides.

principaimente cuando el tratamiento es menor a un afo. ***
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FIGURA 1.

Infiltrando el tejido adiposo se observan granuiomas bien delimitados por

inflamatorio cronico y una célula

filtrado

in

deigadas bandas fibrosas con

gigante multinucieada.
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FIGURA 2.
La célula gigante muitinucieada muestra en su citoplasma una estructura

radiada, eosinofila, que corresponde al cuerpo asteroide.
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SARCOIDOSIS

COMUNICACION DE UN CASO ¥ KEVISION

DE LA LITERATURA

siones citoplismicas como los cuerpos asteroides v los

cuerpos de Schaumann ¢ 17 Ninguna de estas inclusiones
es especifica parz la sarcoidosis: sin embarye, son impor-
tantes para reahizar of diagnostice. Los cuerpes de Schau-
ricas gue

cionus conce

mann son redondes, con lamina
calcio Los cuerpos asteroid
Hamentosos rodendos pur mes 2
ales han demostrade picos

contienen hierro

ponen de brazes
micloides. Los ansisis clems
tas forr

tCIones

de czleio » de fosforoe en os

Laporcion central de los pranuls
de linfocitos CD. los hnfoaites CDE ce local:
& cambics fibroncos

tna el centro, Nnuhizando

que por lo general v
en la fibrosis compl fraimzacidn » exbular necross

¢ supnere uns granulomeios:s sars

cosgulativa fou
corde necrotizante,

iante de fa sarcoidoss

Gemiesiro js eviste

lo gue sugiere unn actvig
wor:
cordosis v lusian pu
de jactor de necrosts
1-zlfz ¥ escasos o

La forms de m
de ias mas
les vio par
pulmanares,

de s
epitroclesr t
crere, movil ¢ indol

fisicas. p

© LourT

quier parte del wio, como la guerd
vascuhitis re
sponde bien
Pary elabo

PO ChnICy SOl

ronzen

ulomas eprz

Se oras enfermisdades zop.

fares.* * Cuando no cascificaniss en
solo Srgano no de rezbizar un dizgndstuce e sar-

coidosis

Las concentraciones sércas de la enzima convertidora
de angiotensina se elevan en 60% de los pacientes, pero
o no es determmunante para el disgnostico, sélo lo
d ylarespuesta

1T

Siugnosticar este pade-
x. que puede

Nputiade de tors

racion granuiomatosa, v el
escaner corpori] fon paho-67. Los halluzges mas evidentes

on ls rmagen Cpanda

* producida por la

en la sarcodos
reaccion del medio de contraste en el lucrimal v lus glandu-
las p gen ce lambda, ocasionada por los
nodulos hinf hos e hilares bilate-

tcos puratraguesics dere

v

aiamienie depende de o grasedad de le enfermedad
zan cortico-

s de lus arpanos arectados, Desde 1651 se ui

enices come el meto-

ertercivden como i prednisg
el clorambucil, recientemente aban-
nalipmidid, v s crclofosfamida
wacos antipaludicos, como
. st agregan

trexate, la aIpboprn
donado perelalio niespo de
Otros i

ta cioroguina 3
PO Gue cummpi
come tos ennhistamimcos H2, la
¢ atros
res contioversial,

nics usados son jou 7

le hadrovacloroguina. Ade
menten les denciencias ocasio-

Wy

medics

vitam

suas put

erinedad se
ento de est
#fie de tomax. prue-

c tipo

rac1on serica de e enzi-

Se rmicia el manejo de fa

sarcorde

promizso

1d con corticoeste-

aides aumenta con

REFERENCIAS
man Meaicina

ccesis Am J

Plez 1Y

3 Desanpiive coinion anc Misions aspects of
Cim Chest Meg 7o

< Podiizsry K Sarcowosis Am e J 2001.2(32)

£  Nuowrnan L3, Rose CS Maer L2 Sarcoasis H Engl J Med

TUST 335(1T) 120834

Fedizina Interna de Merico voumen




GARCIA DOLORES F ¥ COL.

6. Yamamoto M. Sharma OP. Hosudo Y. The 1981 descnptive 16. Kitaichi M. Pathology of putmonary satcoidosis. Chin Dermatol

of 1992,9(supp! 1):33-34 1656:4:108-15,

7 Spllen MA, Johnson ki Epstein O, Sherlock S, Clarke Sw, 17. SheMeld LA, Wilhams WJ. Pathology In: Jomes DG. editor.
Poulter LW Immunoiogical teatures of lung lavage cells trom Sarcoidesis anc other granulomatosus Gisorders. New York:

patients with pniman biliary GITROs:s May reflect those seen tiarcel Derher, 1962 45-67
r1 Sarcoi@ macrophage gant cells Ultrastruciure and

in pulmonary sarcoiosis Gut 1940 21 208- 18, Ca

8. Newman LS. Beryllium agisease and sacangoss Chmcal ana IyscIyme content. Virchows Arch B Celt Pathol 1980,32:147.
1aporalon bnks Suarcodoss SEGE,12 7418 55

19, Hamblin AS, Sharoor Z, Kapani F, Haseard D. Crirculating

9. Mangapan G. Hance AJ Mycobactens and sarcodomis, an
overview and summary Gf recent moecular hoioGical cata
Sarcodosis 1985,30.00:37

10. De Vuyst P, Dumorther P, Schancene L. Estenne bt Vernes: oo
A, Yernauh JC. Sarcoig-hine lung Grenuiomatas:s, INCUCEa Dy
alumunium gust Am Rew Respir On 1667138 4837 active pulmonar, SATCOROSIS

11. Skelton HGD. Smih KJ. Johnson FB. Cooper CR, Tyler WF, 189L.152 7175

achesion moiecules 1N sarcoigosis. Cun Exn immunol
106266 335-8

Gugis RE. Busha MA, Mahans t, Popowich J Jr. lannuzz MC
Cyionmnes 1n the bronchoalveolar lavage Huic of patients with
Am 3 Respir Crit Care Med

Lupton GP. Zircomurm Granutoma resulting from an aluffenum ST Lynen IR Razeroon EA, Gay SE Puimoniry sarcowosis

zirconum comples A previousty mrecognized agent in the Chn Chest Moea B 755-85

aevelopmant of hypersensiivity granulomas J Am Acac 22 Salazar AL J. Corbelta J. Albarcaa b, Pupol R,

Dermatol 1963,2% Soienomeg sarco@osis, a report of 16 cases Sar-
(= coioss 1% 131

32. Dale CD Abnofmakties of lnukacics 0 Istelbacher
Peterscort R, Acams 5
medicing 107 ea feew York

13. Thomas PD. Hunninghase concrpt of
pathogenesis of sarcoicosis Am Rey Revpr Dis 1887

[

ccongosin. chiucal features ana

2

Starme OF Cutinceus
management Chest 1672.61 326-5
Za. Lyneh JP, Sharma OF. Baughman KP ExiFapulmonary
rcorcasts Serun Rewpin Infect 18GE 13 205
25, Shupwo FE NOn-ntechous Granulomas In Alder, =0 Lever's
stopathology Of the skn Chap 14, B” ec New York:

13, Rosen ¥, Athanassaces TJ. Moon S, Lyons A Non-
granulomalosus nters PREUMOMUS 1N SarcoItosIs Lippincoti—Raven 1967 317-40
Relationship 1o the cevelopment of epineloid granulomas 26 Allen RK Afeview of angiolensn Convering enzyme in health
Chest 1678 74 102- anc oisease. Sarcoicosis 1881:6 95:100
15 Bemauain JF. LaCronigue J. Soter P, Lange F, Kawarami O, 27. Sutavin SB, Spencer RP. Weec DA, Shapro HR, Smive ST,
Castriotta RJ. Recognition of cistinClive pattern of galhum-

Bassel F. Alveolits ang granulomas seguentiat onset and
evolution 1n pulmonary sarcoidosis Bull Eur Physiopathol 67 arstriibution in sarcoidosis J Nuct Med 1980;31:1909-

Respr 1981 o764 14

Hedicina Interna de Héxico Volumen 18, NUm. 6. noviembre-diciembre, 2002

26



	Portada
	Índice
	Resumen
	Texto
	Bibliografía



