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Sarcoidosis

I. Generalidades

A. Enfermedad sistémica de etiología desconocida

B. Múltiples manifestaciones

C. Sin características patognomónicas

D. Relativamente frecuente en U.S.A., Inglaterra y Suecia

II. Definición:  La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistemica de etiología desconocida, que afecta mas frecuentemente a adultos jóvenes, presentando lesiones más comunes en hilios pulmonares, piel y ojos

III. Sinonimia

A. Enfermedad de Mortimer

B. Síndrome de Heerfordt

C. Síndrome de Lofgren

D. Tuberculosis anergica no caseificante:  tiene granulomas como TB pero sin caseificación

IV. Epidemiología

A. Enfermedad del adulto joven

B. 70% entre 20-40 anos de edad

C. Mujeres:Hombres::2:1

D. 10X más común en negros americanos

V. Clasificación

A. Subaguda:  no hay forma aguda

B. Crónica

VI. Inmunologia

A. Linfocitopenia T. circulante

B. Anergia cutánea

C. Hipergammaglobulinemia policlonal

D. Complejos circulantes inicialmente

E. Enfermedad granulomatosa sistémica

VII. Diagnostico

A. Biopsia transbronquial (90%)

B. Tomografía axial computada (TAC)

C. Mediastinoscopia (95%)

D. Biopsia pulmonar por toracotomia (100%)

E. Prueba de Kveim – Siltzbach:  se usa menos para biopsiar granulomas de la piel

VIII. La radiografía de tórax es indispensable

A. Estadio 0:  cuando no hay lesiones (5%) (1 y 2)

B. Estadio 1:  opacidades homogéneas de poca densidad, pero visibles, con agradamiento de ganglios hiliares y laterotraqueales derechos

C. Estadio II:  datos de agrandamiento hiliar (por adenopatía)

D. Estadio III:  infiltrado pulmonar sin adenopatías hiliares bilaterales (AHB)

E. Estadio IV:  fibrosis extensa y gruesa con tendencia a la perdida de volumen por retracción y a veces cavitacion (puede pensar tuberculosis fibrocavitaria porque hay fibrosis con cavitacion como en tuberculosis)

IX. Interpretación radiográfica (placas mostradas en clase)

A. No hay datos propios para pensar en sarcoidosis y necesita otros datos para un diagnostico definitivo

B. Diagnostico de fibrosis pulmonar porque hay nódulos de poco densidad múltiples bilaterales

C. Reacción en hilio izquierda

D. En el hilio derecha debe verlo pero no podemos en esta placa

E. Ganglios de sarcoidosis son de mayor tamaño y mas abundantes que nódulos de Gohn;  por eso no es primo infección de TB

F. Infiltrado micronodular abundante parece de neumoconiosis

G. Placa atípica de base izquierda proceso inflamatorio y adenopatía en hilios

H. Puede pensar en cáncer pulmonar hiliar derecho con metástasis izquierda

I. Puede pensar en neumonía porque hay opacidades de focos múltiples o cáncer metatastico

J. En otra placa hay neumotórax parcial izquierda y se ve el limite pero el ventrículo izquierda esta grande (cardiopatía secundaria al sarcoidosis)

K. Opacidades homogéneas de bordes mas o menos definidos podría ser un cáncer metastático o sarcoidosis

L. Fibrosis pulmonar con opacidad homogenea supradiafragma derecha con fibrosis en los dos pulmones puede ser un cáncer o sarcoidosis

M. Puede ver como una fibrosis cavitaria, o absceso con fibrosis

N. Otra placa se ve TB cavitaria con fibrosis y bulla enfisematosa

X. Tratamiento con corticoesteroides

A. Prednisona:  40 mg PO C/dia por 2-4 semanas

B. Prednisona:  15-20 mg PO C/dia por 6-8 semanas mas

C. Prednisona por 6-8 meses mas disminuyendo 2.5 mg C/2semanas

D. Es tratamiento prolongado

XI. Indicaciones de corticoesteroides

A. Sarcoidosis pulmonar (estadios II y III)

B. Enfermedad oftalmológica activa

C. Hipercalcemia y/o hipercalciuria

D. Lesiones disestesicas cutáneas (Lupus Pernio):  tiene lesiones feas de nariz

E. S. Nervioso central y corazón

F. Granulomas hepáticos y renales

G. Síntomas constitucionales severos

XII. Tratamiento

A. Corticoesteroides (prednisona)

B. 0.75-1.0 mg/kg/dia por 30 días

C. Con reducción progresiva

D. Estadio I:  sin tratamiento

E. Estadio II:  con repercusión funcional

F. Estadio III y IV:  siempre necesitaran corticoesteroides

G. Establecer el estadio del paciente con placa del tórax

XIII. Otros medicamentos

A. Indometacina, aspirina y reposo en cama

B. Metotrexate y clorambucil

C. Azatioprina

D. Cloroquina y otros antipaludicos

E. Etretinato (con verrugas múltiples)

F. Levamisol (pobres resultados)

XIV. Enfermedad sistémica:  placa de la mano con hallazgos no-específicos de destrucción ósea

XV. Pronostico

A. Benigno:  75% de remisiones

B. 10% desarrollan fibrosis pulmonar

C. Menos de 5% fallecen por causas directas de la enfermedad (insuficiencia respiratoria o hemoptisis):  confunde con TB que puede también tener hemoptisis y los mismos datos radiológicos

