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RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
multisistémica, de etiologia desconocida y evolucién
cronica que afecta con mayor frecuencia los
pulmones, los ojos y la piel. Aproximadamente un
25% de los pacientes presentan como Unica
manifestacion la forma cutdnea. Se presenta el caso
clinico de una paciente con diagnostico de
sarcoidosis cutanea, a quien se le realizdé
tratamiento con infiltraciones de triamcinolona
obteniendo muy buena respuesta. Se realiza una
revision de la literatura.
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SUMMARY

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous
disease of unknown etiology with chronic evolution
the most frequently affectes the lungs, eyes and
skin. Approximately 25% of patients present as the
only manifestation the cutaneous form. We present
the clinical case of a patient diagnosed with
cutaneous sarcoidosis, who underwent treatment
with triamcinolone infiltrations, obtaining a very
good response. A review of the literature is also
carried out.
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INTRODUCCION:

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica poco frecuente, de etiologia
desconocida y curso cronico™™. Afecta a ambos sexos y todas las razas. Presenta dos picos de
incidencia, el primero: entre los 25 a 35 aflos y el segundo, comprendido entre los 45 a 65 afios de
edad. Los 6rganos mas afectados son: pulmones, ganglios, 0jos y piel”. El compromiso cutdneo como
forma Unica se da en un 25% de los casos. Las manifestaciones cutdneas se dividen en especificas o
inespecificas, dependiendo del hallazgo de granulomas no caseificantes en el estudio
histopatolégicoS. Las lesiones presentan morfologia muy variada: papulas, tubérculos o nddulos
profundos. La forma hipodérmica es una variante especifica poco frecuente, considerada como un
marcador de sarcoidosis sistémica®. Estan descriptas asociaciones de sarcoidosis con enfermedades
autoinmunes como Tiroiditis de Hashimoto, Sindrome de Sjogren, Hepatitis, Diabetes Mellitus,
Vitiligo y Lupus eritematoso sistémico’®. Existen multiples tratamientos locales con corticoides de
alta potencia, infiltraciones intralesionales con triamcinolona, tacrolimus y tratamientos sistémicos
con corticoides orales, hidroxicloroquina, metotrexato, azatioprina, talidomida, isotretinoina,
adalimumab, minociclina, micofenolato mofetil, acido fumarico; asi como también laser y
fototerapia.”*°

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, 45 afios de edad, oriunda de Paraguay. Concurre a nuestro servicio por
presentar una lesion en muslo izquierdo de un afio de evolucidn, que en los Ultimos dos meses
aumento de tamafio. Al examen fisico la paciente presenta lesiones papuloeritematosas que
confluyen formando una placa anular con borde sobreelevado, de aspecto granulomatoso de 4 cm
por 3 cm de didmetro, localizada en tercio distal cara anterior de muslo izquierdo y una lesién
satélite en hora 11. (Ver figura 1). No presenta antecedentes personales ni familiares de
importancia.

Figura 1. Lesiones papuloeritematosas localizada en tercio distal. Cara anterior de muslo izquierdo y una lesion satélite en hora 11.

89




Revista Argentina De Dermatologia | Oct-Dic 2020 | Vol. 101 N°4

Frente a la clinica de la paciente nos planteamos como diagndsticos presuntivos: Granuloma anular,
Micosis profunda, Sarcoidosis, TBC cutanea, Sifilis. Realizamos biopsia de piel; cuyo resultado
histopatolégico in

forma: lesion granulomatosa dérmica compatible con granuloma sarcoidal. (Ver figura 2)

Figura 2. HP (HYE- 40x) Se observan abundantes células epitelioides, nimero variable de células gig
antes multinucleadas y escasa corona linfomonocitaria compatible con granuloma sarcoidal 13

Examenes complementarios: laboratorio de rutina, ERS, PPD, serologias para HIV, HBV,HCV, VDRL,
colagenograma (FAN, Latex AR), TSH, T3, T4; radiografia de térax y abdomen. Se realizaron
interconsultas con Clinica Médica, Oftalmologia y Neumonologia

Laboratorio de rutina dentro de valores normales, serologias negativas. Solicitamos enzima
convertidora de angiotensina (ECA), la cual fue realizada en el Instituto de Investigaciones Médicas
(CONICET) valor 50nmol/min/ml (resultado aumentado para un valor normal de hasta 28). Las
valoraciones clinica, oftalmoldgica y neumonoldgica sin particularidades. El servicio de
Neumonologia solicita tomografia de térax, en la cual no se evidencian lesiones.

Iniciamos tratamiento local con clobetasol (crema) 2 veces por dia durante 2 meses, con pobre
respuesta, decidimos comenzar infiltraciones intralesionales de triamcinolona cada 15 dias; luego de
la cuarta aplicacion, la paciente presentd buena evolucién (Ver figura 3), con disminucion de las
lesiones y tamafio de la placa. Continud controles por Clinica médica y Neumonologia, disminuyendo
niveles de ECA hasta parametros normales y en la actualidad sin manifestaciones sistémicas.
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Figura 3. Respuesta a la cuarta sesion de aplicacién de corticoide (triamcinolona) intralesional.
REVISION DE TEMA
EPIDEMIOLOGIA

La sarcoidosis afecta todas las razas y grupos etarios; sin embargo, suele desarrollarse antes de los
50 afios con un pico de incidencia entre la tercera y cuarta década, con un segundo pico menos
frecuente en mayores de 50 afios. Predomina en el sexo femenino con una relacién mujer/hombre
de 1,2:1 en caucésicos. 101!

FISIOPATOLOGIA

La formacion del granuloma sarcoidal es el reconocimiento y fagocitosis de un antigeno por una
célula presentadora de antigenos (CPA). La célula presenta particulas inmunogénicas no degradables
a los linfocitos T CD4, desencadenando una respuesta inmune celular, con secrecién de citoquinas
(factor de necrosis tumoral -FNT-, interleuquina -IL- 12, IL-15, IL-18, proteina inflamatoria de
macrofago tipo 1, entre otras) que generan a su vez inflamacion granulomatosa en los érganos
blancos. ™
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Los granulomas constituyen la principal caracteristica de la sarcoidosis, estos son macréfagos y
células epitelioides rodeadas de linfocitos. En granulomas mas maduros, los fibroblastos vy el
colageno lo encapsulan y, en algunos casos se produce esclerosis que altera la funcion y arquitectura
orgénicas™.

CLASIFICACION

Las lesiones cutdneas se dividen en dos categorias: especificas o inespecificas. Las formas especificas
son aquellas en las que se puede demostrar el granuloma sarcoidal en la anatomia patoldgica, las

. e . . 12
inespecificas corresponden a procesos reactivos y no presentan granulomas sarcoides.

Lesiones especificas cldsicas: pdpulas constituidas por elementos hemisféricos, pequefios, color
pardusco, estos pueden ser Unicos o multiples. Mediante la diascopia pueden tener un color “jalea
de manzana”. Se localizan en cara, cuello, espalda y superficie de extensién de los miembros. En
ocasiones pueden confluir y dar imagen anular.

Los nddulos son lesiones de mayor tamafio, aunque menos numerosos, indoloros y se localizan por
lo general en la cara. En la variedad angiolupoide, existen solo una o dos lesiones surcadas por

. . . ._7-1
telangiectasias que se localizan en la cara lateral de la nariz.” ™

Existe una presentacién en forma de placas de contorno regular localizadas principalmente en el
dorso, hombros, brazos y gluteos. Suelen ser bilaterales y adoptar disposicion anular®. El lupus
pernio es la mas caracteristica de las lesiones cutdneas de la Sarcoidosis; consiste en placas bien
delimitadas, violaceas, tumefactas, induradas y asintomaticas. La superficie es lisa y surcada por
dilataciones capilares. Se localizan en region nasal especialmente en la punta de la nariz, mejillas,
l6bulos auriculares, también puede aparecer en dorso de manos y punta de los dedos. Esta variedad
es cronica, recurrente y desfigurante. Puede coexistir con compromiso del tracto respiratorio
superior, fibrosis pulmonar, uveitis cronica y quistes dseos. 1113

Lesiones inespecificas: el eritema nodoso es la manifestacion clinica mas frecuente. Cuando se
acompafia de anergia tuberculinica debe investigarse obligatoriamente la existencia de sarcoidosis.
Es mas frecuente en el sexo femenino. Se localiza fundamentalmente en los miembros inferiores y a
veces en |los brazos. Presenta afectacion del compromiso general, fiebre, poliartralgias y
generalmente resuelve en el transcurso de semanas a meses. En ocasiones se observan lesiones
papulosas en las rodillas, lo que permite asociar al eritema nodoso con la Sarcoidosis. Otros cambios
inespecificos son las calcificaciones, vasculitis, prurigo y el eritema multiforme.”*3

ANATOMIA PATOLOGICA

Las tipicas lesiones cutaneas de sarcoidosis muestran epidermis con hipotrofia regulary
aplanamiento de crestas interpapilares. En la dermis se observan granulomas tuberculoides no
necrotizantes, redondeados, diseminados, dejando sectores respetados. Estan constituidos por
abundantes células epitelioides, nimero variable de células gigantes multinucleadas y escasa corona
linfomonocitaria (tubérculos «desnudos»).™ (Ver figura 4)
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Figura 4. (HYE- 10x) Granulomas dérmicos sarcoidales “desnudos”13.

La técnica de Ziehl-Nielsen no revela bacilos acido-alcohol resistente en los granulomas sarcoidales.
Ocasionalmente pueden advertirse densos infiltrados linfocitarios similares a los observados en
tuberculosis. La técnica de reticulina revela una red de fibras reticulares rodeando y penetrando las
células epitelioides. Cuando los granulomas involucionan se evidencian areas de fibrosis que se
extienden desde la periferia hacia el centro. Las células epitelioides desaparecen gradualmente. Asi
mismo, se aprecia mayor niumero de células gigantes de Langerhans en lesiones viejaslg.
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Formas infrecuentes

¢ Sarcoidosis sobre cicatriz
¢ Eritematosa
Eritrodérmica

Alopécica

Psoriasiforme

Lesiones Inespecificas

¢ Eritema nudoso

CLASIFICACION
Lesiones Especificas
Formas clasicas
¢ Papulosas ¢ Nodulares ¢ EnPlacas
- Focales - Cuténeas — Unicas
- Generalizadas - Subcutaneas - Mdltiples

e Vasculitis

— Variante Lupus Pernio

Ulcerosa
Ungueal
Mucosa
Otras

e QOtras

Tabla 1. Clasificacidn cutanea de la sarcoidosis?2.

DIAGNOSTICO

Desde el enfoque dermatoldgico, el diagndstico se realiza con biopsia de piel. Los examenes de
laboratorio deben incluir: hemograma y hepatograma completos, eritrosedimentacién, pruebas de
funcionalidad renal, proteinograma electroforético, determinacion de calcio y fésforo en sangre y
orina, dosaje de los niveles de enzima convertidora de angiotensina * (ver tabla 2). La ECA no es
especifica de la sarcoidosis, puede ser positiva en varias patologias sistémicas como en lepra,
diabetes mellitus, neumonitis por hipersensibilidad, cirrosis biliar primaria, silicosis y asbestosis.
Algunos autores sugieren a la ECA como marcador de seguimiento en esta enfermedad.®® Existen un
10% de falsos positivos y un 40% de falsos negativos cuando los niveles séricos de ECA son utilizados
para diagnosticar la enfermedad. Esencialmente los niveles altos de ECA marcan la carga
granulomatosa corporal total y con mayor frecuencia, sefialan el impacto pulmonar de la

2,1
enfermedad. #**
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Parametros para su diagnéstico y estudio integral

e Antecedentes personales y laborales.

e Examen Fisico.

e Patologia (péel, ganglio, labio, etc.).

e Radiologia (térax, huesos de la manoy pies).

e Estudio Funcional Respiratorio (espirometria, gases en sangre).

e |magenologia pulmonar (TAC de Alta Resolucion, Centellogra-
fia con Galio67, PET).

e |avado bronco-alveolar.

e Hemograma completo (linfopenia marca actividad sarcoidal).
e Hepatograma completo.

e Dosaje de inmunogiobulinas (1gG).

e Calcemiay Calciuria.

e Enzimas séricas (aumento de Enzima Convertidora de Angio-
tensina).

e Test a latuberculina.
e Electrocardiograma.
e Examen oftaimoldgico.

Tabla 2. Diagnéstico de Sarcoidosis2

La demostracion histoldgica de granulomas no caseificantes con tinciones y cultivos negativos para
micobacterias, hongos y la exclusion de otras enfermedades granulomatosas. En la practica diaria
suelen surgir dificultades a la hora de demostrar la presencia de granulomas. Por lo tanto, cuando se
sospecha sarcoidosis, se debe realizar una biopsia cutdnea y asi evitar procedimientos diagndsticos
agresivos.15

TRATAMIENTO

El tratamiento de las manifestaciones cutaneas de la sarcoidosis, dependera de la extensiéon y la
severidad de las lesiones. Las terapias que se incluyen, tienen varias vias de administracién: topica,
intralesional y sistémica.>*’

El tratamiento local de las lesiones cutaneas se realiza con corticoides tdpicos potentes o
infiltraciones intralesionales de acetdnido de triamcinolona a concentraciones de 2 a5 mg/ mly
demostraron buena respuesta. En este caso se utilizd la presentacion de 30 mg inyectable — Frasco
ampolla por 5ml; con aplicacién intradermica de 2 ml; cubriendo completamente el didmetro de la
misma, sesion cada 15 dias, obteniendo buena respuesta a partir de la tercera aplicacion.
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El tratamiento sistémico con corticoides, esta indicado en lesiones de evolucion cronica y lupus
pernio. La crioterapia, radioterapia, laser de diéxido de carbono (CO2) o el laser de colorante pulsado
pueden ser Utiles también. >’

En lesiones cutaneas cronicas se puede utilizar antipalidicos como la cloroguina en dosis de 250 a
500 mg/ dia o la hidroxicloroquina en dosis de 200 a 400 mg/ dia. La administracién de metotrexato
en dosis de 15 mg/ semana se utiliza cada vez con mayor frecuencia para pacientes con enfermedad
cronica y puede ser eficaz frente a enfermedad pulmonar y cutéanea. La administracion de alopurinol
en dosis de 100 a 300 mg/ dia durante varios meses ha mostrado efectividad en algunos casos de
sarcoidosis cutanea. PUVA (psoraleno y luz ultravioleta) ha sido utilizada con éxito en casos de
sarcoidosis hipopigmentada y eritrodérmica. Se ha publicado la respuesta de diversos casos de
sarcoidosis cutanea con infliximab y etanercept, lo cual sugiere que la inhibicién del factor de
necrosis tumoral puede ser Util como tratamiento de la sarcoidosis. *>*’ (Ver tabla 3)
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Meodicamento/NE* Dosis Indicaciones Efectos secundarios
Yoduro de potasio 400-900 md Eritema nodoso Simomas gastrointestinales. Vigilar
solucidn al 10 % (C) dia SIMLOMALXO refractand 3 funcidn tircidea

a AINES

NEdulos, pdpulas y
placas limitadas

Progionato de 1-2 apliaciones
clobetasol crema dia
05% 10

Atrolia, estrias, telangectlasias
parpura, acné, foliculitis

Triamcinolona IL” «) 3-10mg L/ N&dulos, pépulas y

mes placas imitadas

Arrofia. hipopigmentacidn

Gastritis. acné, folliculitis,
hipertersion, dabetes mellitus,
ganancia de peso, sindrome de
Cushing OSteopOrosis, NeCrosis
vascular aséplica, 0steoporosis y
psicosis

Prednisona (C) 20-60mg dia Lesiones cronicas.
desfigurantes,
dseminadas, refractarias
especialmente

kesiones de lupus

permio recalcitrantes o
ulcerativas

Ahorradores de
esteroides o como
monoterapia, cfectivos
en todo tipo de
lesiones. Gtiles en ¢l
tratamiento de lupus

Cloroguina 1C) 250-750 mg dia Retinopatia iImends frecuente con
B hidrexicloroquina), nauscas,
vOmito, dlarrea, necrosis hepatica
(pacienes Con portiria cutanca
tarda)

Hidroxicloroquina (C) 200-400 mg dia

Tetracxchins (D

Tabdomid (DY

botretinona ID

Infiximab ()

permnio

Minocichna y

conicicling, 200
rg'd
tetrackcing
1,020

rgd
50-400mg dia

3-TmgigNVa
lassermanas 0
2, ans
tyhegocada
0 sermanas

ormas Emtadas no
Jtiles *a upes perrio

\Mans'estacon0s
Sutareas selraltanas
STPOCAMMNLE ON UDUS
sermic

Nodubs, placas
sisennados
sesfigirantes
Especaimente (il o
wsionss verruc fornes
Lesiores diseminacas

sesfuguantes y
refractarias

Tabla 3. Tratamiento de la sarcoidosis cutanea.2

La Sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, que requiere del seguimiento interdisciplinario y

Fototoxicidad, marme, disconfort
gastiomniestnal, reaCiones o
hpersersabilidad, dedloraction

de l2s deries y depdsts dsco
Contrzindlicadas on vfios menores
de 8 afos

Teratogermicidad, neopatia
pariférica, sedacién neutroponia

Teratogermicidad, wnss,
xerostomia, hi pertridicenicemia,
queikts, ckevacion & enzimes
hopiticas:

Reacciones afrpicas seactivacion
de pranuiomas tubsculosos,
irfecciones, linfoma:, enfermedad
desmeclin zante

multidisciplinario para controlar la evolucion y prondstico de la enfermedad.’

CONCLUSION

La sarcoidosis cutdanea es una enfermedad que constituye un desafio diagndstico, por su diversidad
en las manifestaciones clinicas, dado que puede presentar lesiones clasicas, inespecificas, multiples o
Unicas; ademas de una probable afectacion sistémica asintomatica, la cual guardara relacién con la
extension de la superficie corporal afectada.
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El tratamiento con corticoides intralesionales, como el acetato de triamcinolona es una muy buena
opcion terapéutica, obteniendo excelentes resultados a corto plazo, habiendo descartado
previamente el compromiso sistémico de esta patologia.
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