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SARCOIDOSIS TORACOPULMONAR:

Nuestra Experiencia

RESUMEN

Se analiz$ nuestra experiencia en sarcoidosis
toracopulmonar, mediante la evaluacion retrospectiva
de las historias clinicas de 15 pacientes. Se considera-
ron sintomas de presentacion, espirometria, radiograffa
de torax, tratamiento y evolucion de 12 mujeres y 3
hombres con edad promedio de 48.6 afios (rango 34 a
62). Los sintomas iniciales fueron respiratorios en 7/15
(46.7 %) y sistémicos en 6/15 (40 %). Los dos pacien-
tes (ptes). restantes estaban asintomaticos. El 53.3 %
presenté compromiso extratordcico. La espirometria
fue anormal en 8/15 (53.3 %) a predominio restrictivo.
Todas las Rx de térax fueron anormales: 4/15 (26.7 %)
correspondieron al estadio I; 9/15 (60 %) al estadio Il
y 2/15 (13.3 %) al estadio III. Se realizd tomogratia
computada de torax de alta resolucion en 11 pts. (73.3
%). Todos presentaron adenopatias mediastinicas (100
%), 6/11 (54.5 %) engrosamiento perivascular y 4/11
(36.4 %) nédulos pulmonares. El diagnéstico fue por
biopsia ganglionar en 10 (7 por mediastinoscopia y 3
de ganglios periféricos) y por biopsia transbronquial en
5. El1 80 % recibi6 tratamiento con corticoides sistémi-
cos. En 5/12 (41.7 %) se produjeron recaidas al dismi-
nuirlos o suspenderlos y 8/12 (66.7 %) presentaron
efectos colaterales por el mismo. Concluimos que: la
sarcoidosis toracopulmonar se presenté con igual inci-
dencia de sintomas respiratorios y sistémicos. La dis-
nea se asocio a espirometria anormal y compromiso ra-
diolégico pulmonar. Mas de la mitad presentaron ma-
nifestaciones extratordcicas. La biopsia ganglionar fue
el método mas utilizado para diagndstico. La mayorfa
de los pacientes recibi6 tratamiento con corticoides sis-
témicos, tuvieron efectos colaterales leves y menos de
la mitad recayeron al suspenderlos.
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SUMMARY

Clinical characteristics, role of chest x-ray, CT
scan and spirometry in diagnosis, treatment and long
term results are analized in a group of 15 patiens with
thoracopulmonary sarcoidosis. Results: Sex distribu-
tion showed 12 female and 3 male (relation 4:1). Mean
age 48.6 years (range 34 to 62). Initial symptoms were
respiratory in 7 (46.7 %) and systemic in 6/15 (40 %),
althrough extrathoracic involvement was present in
8/15 patients (53.3 %). Two patients were asymptoma-
tic (13.3 %). Spirometry showed a restrictive pattern in
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8/15 (53.3 %). Chest x-ray was abnormal in all cases
with 4/15 (26.7 %) in radiological stage I; 9/15 (60 %)
stage II; and 2/15 (13.3 %) stage III. Frecuent findings
at high resolution CT scan performed in 11 patients we-
re: mediastinal adenopathy 11/11 (100 %), bronchovas-
cular thickening 6/11 (54.5 %), and pulmonary nodules
in 4/11 (36.4 %). Definitive diagnsosis was performed
by lymph node biopsy in 10/15 (mediastinoscopy 7,
open biopsy 3) and by transbronchial biopsy in 5/15.
Sistemic steroids were given to 12/15 patients (80 %)
evolution. Recurrence of symptoms ocurred in 5/12
(41.7 %) after reduction of dose or discontinuation and
side effects were detected in 8/12 (66.7 %). Conclu-
sion: In our experience sistemic and respiratory symp-
toms have a similar incidence in thoracopulmonary sar-
coidosis. Dyspnea is usually associated to abnormali-
ties in spirometry, chest x-ray and CT scan. Lymph no-
de biopsy is the most frecuent method for definitive
diagnosis. Sistemic steroids is a satisfactory treatment
although recurrence of symptoms and side effects are
frecuently found.
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INTRODUCCION:

La sarcoidosis es una enfermedad de etiolo-
gfa desconocida y compromiso multisistémico, que
afecta principalmente al aparato respiratorio, aunque
inicialmente pueda dominar el cuadro extratordcico
(1). Se diagnostica histopatoldgicamente por la pre-
sencia de granulomas no caseosos. El compromiso to-
racopulmonar puede ser desde asintomético hasta cau-
sar severa disnea con insuficiencia respiratoria. La to-
mografia computada de térax de alta resolucion
(HRCT) permite identificar patrones caracteristicos y
ayuda a evaluar la presencia, actividad y extension de
las lesiones (2). La iniciacién del tratamiento con cor-
ticoides es motivo de controversias desde hace ya 40
afnos, debido al curso crénico de la enfermedad con re-
misiones y recidivas espontineas.

Analizamos retrospectivamente los pacientes
(ptes.) con diagndstico de sarcoidosis en nuestro servi-
cio, con el objetivo de comparar caracteristicas clini-
cas, funcionales, radioldgicas, métodos diagndsticos,
indicaciones y complicaciones del tratamiento y evo-
lucion de la enfermedad.
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MATERIAL Y METODO

Se analizaron retrospectivamente desde enero
de 1986 a julio de 1997 los ptes. con diagndstico de sar-
coidosis toracopulmonar en el servicio de neumonolo-
gia det Hospital Privado. Los sintomas de presentacién
y hallazgos del examen clinico, laboratorio, espirome-
trfa, tratamiento, complicaciones y seguimiento se obtu-
vieron de las historias clinicas. Se revisaron las radio-
graffas de térax y las HRCT, consignando sus hallazgos.

RESULTADOS

La poblacién estudiada estuvo constituida por
15 ptes. 12 mujeres (80 %) y 3 hombres (20 %). Rela-
cién F:M de 4:1. La edad promedio fue de 48.6 afios y
el rango de 34 a 62 afios. Se diagnostic aproximada-
mente 1 pte. por afo, exceptuando el corriente afio en
el cual hubo 6 nuevos casos de sarcoidosis.

La sospecha de sarcoidosis como diagndstico
inicial fue del 40 % (6/15). Los otros diagndsticos pre-
suntivos fueron, linfoma 33.3 % (5/15), tuberculosis 20
% (3/15) y fibrosis pulmonar idiopética 6.67 % (1/15).

Los sintomas que motivaron la consulta fueron
los siguientes (ver tabla I): respiratorios en 7 ptes., 46,7
% (ptes. 1,3,6,9,10, 11 y 15) principalmente tos y dis-
nea; 2 de ellos presentaron sibilancias asociadas y 3 (1,3
y 10) manifestaron sintomas sistémicos concomitantes.
En un pte. la disnea acompaiié a sintomas generales que
habian sido el motivo de la consulta (pte. 8)

Otros 6 ptes. (40 %) consultaron por sintomas
sistémicos 0 compromiso extratordcico (ptes. 4, 5, 7,
8,12y 13): fiebre 3/6, pérdida de peso 3/6, manifesta-
ciones cutdneas 2/6, artralgias 2/6, sintomas neurold-
gicos 2/6, adenopatias periféricas 1/6, sudoracién 1/6,
prurito 1/6, y astenia 1/6. Los restantes 2, 13.3 %,
(ptes. 2 y 14) estaban asintomaticos. Uno de ellos te-
nia anemia en un andlisis de rutina y el otro evidencid
anomalfas en la radiograffa de térax de exdmenes la-
borales. Con estos hallazgos se iniciaron estudios que
culminaron con el diagnéstico de sarcoidosis.

Presentaron compromiso extratordcico inicial
y/o durante la evolucion, 8/15 (el 53.3 % del total).
Noédulos subcutaneos en el 20 % (3/8). Uno de ellos
asociado a adenopatias mediastinicas y artralgias
constituyendo el sindrome de Lofgren (pte. 4). Adeno-
patias periféricas en 3/8 (20 %), compromiso ocular y
pardlisis facial en 2/8 (13.3 %) respectivamente.

La espirometria resulté normal en el 46.7 %
(7/15) y anormal en el 53.3 % (8/15) con un patrén
restrictivo en 5, compromiso mixto (restrictivo y obs-
tructivo) en 2 y obstructivo puro en 1.

El compromiso radiolégico segiin la estadifi-

cacién propuesta por Wurm, Reindell y Heilmeyer (6)
fue el siguiente: estadio I: 26.7 % (4/15); estadio 1I: 60
% (9/15) y estadio III: 13.3 % (2/15). El estadio I co-
rresponde a linfadenopatias hiliares bilaterales sin
compromiso parenquimatoso pulmonar; el IT a infiltra-
cién del parenquima asociado a adenopatfas hiliares
bilaterales y el I a un estadio final con la presencia de
lineas de fibrosis o fibrosis en conglomerados. El tér-
mino de fibrosis no tiene el sentido de descripcion
anatomopatoldgica, sino que solo indica la presencia
de opacidades radioldgicas.

Se realiz6 HRCT en 11 ptes. el 73.3 % de los
casos, encontrdndose los siguientes hallazgos: adeno-
patfas mediastinicas en 11/11 (100 %), engrosamiento
peribroncovascular en 6/11 (54.5 %), nédulos pulmo-
nares en 4/11 (36.4 %), vidrio esmerilado 3/11 (27.7).
Lineas irregulares de fibrosis y dreas de consolidacion
con broncograma en 2/11 cada uno (18.2 %). Hubo
manifestaciones menos frecuentes que solo se presen-
taron separadamente en 3 pacientes y fueron: bron-
quiolectasias de traccion, conglomerados de fibrosis y
engrosamiento pleural.

El diagnéstico se realizd mediante biopsia
ganglionar en 10 ptes. (66.7 %), por mediastinoscopia
en 7/15 (46.7 % del grupo total) y por biopsia ganglio-
nar periférica en 3 (adenopatia cervical en 2 ¢ inguinal
en ). Se realizd biopsia transbronquial en 5 ptes. (33.3
%) y fue diagndstica en todos los casos. El lavado
broncoalveolar en los 5 evidencid linfocitosis con un
valor promedio del 23 %.

En relacion al manejo terapéutico, fueron tra-
tados 12 ptes. que corresponden al 80 %. La mayoria
presentaba un estadio radioldgico II y III, excepto 2
ptes. con estadio I que debutaron con sintomas sistémi-
cos asociados a manifestaciones oculares y neuroldgi-
cas (ptes. 4 y 13). No recibieron tratamiento 3 ptes., el
20 %, 2 con estadio I (ptes. 7y 11) y 1 con estadio II
(pte. 5) quién fue considerado para un periodo de obser-
vacion. El tratamiento fue iniciado con corticoides sis-
témicos, metilprednisona, con dosis de 0.5 a 1 mg/Kg,
lo que corresponde aproximadamente a una dosis entre
30 y 60 mg/dia, con reduccién progresiva de la dosis y
duracion del tratamiento entre 6 y 12 meses.

El promedio de seguimiento en todo el grupo
fue de 3.17 afios. En 3 ptes. el mismo fue menor a 6 me-
ses por diagnostico reciente (ptes. 13, 14y 15) y uno no
tuvo controles posteriores al diagndstico (pte. 7).

Se produjeron recaidas en 5/12 de los que
fueron tratados (41.7 %) al disminuir a 20 y 10 mg/d
o0 suspender los esteroides. El promedio de recaidas
por pte. fue de 3.6.
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Figura 1: Rx de tdrax estadio I. Adenopatias hiliares bilaterales.

Presentaron efectos colaterales por
tratamiento 8/12 (66.7 %) y fueron
los siguientes: facie cushingoide 8/8
(100 %); nerviosismo, insomnio,
edemas en miembros inferiores, der-
matosis seborreica, aumento de peso
y miopatia en miembros inferiores
2/8 (25 %); diabetes, alopecia y he-
matomas 1/8 (12.5 %). En un pte.
con importantes efectos colaterales,
entre cllos diabetes, se reemplazaron
los corticoides por azathioprina oral

y budesonida inhalada permaneciendo estable hasta la

fecha (pte. 3).

Figura 3:
Tomografia de
torax de alta
resolucion.
Masa de
consolidacion
con
broncograma.
Engrosamiento
peribronco
vascular.
Nodulos.
Adenopatias
mediastinicas.

Figura 2: Rx de térax estadio Il. Consolidacion alveolar en Iobulo

superior derecho. Nodulos bilaterales.
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FROM BOTTOM

Tabla 1, Caracteristicas clinicas, funcionales, radiolégicas y biopsia diagnostica,

["Pte. | Edad Sintomas iniciales Compromiso | Rxtérax |Espirometria Biopsia
Sexo | Respiratorios Sistémicos | exiratoracico | Estadios diagnéstica
1 | 61/F | Disnea-Tos | Ast-anorexia | P.facial B. L} Restrictiva BTB
P.Peso Ulcera cornea
2 | 36/F - - Adenop. Perif. Il Restrictiva | GI. Cervical
3 | 41/F | Disnea-Tos Artralgias i Mixta BTB
4 [ 41/F = | P.peso.F. |Nédulos subc i Normal | Mediast. |
Artralgias | Uveitis ant |
5 [4UM - Nédulos Noduios 1] Normaf BTB
subcutdneos | Subcutdneos |
6 | 56/F | Disnea-Tos- s s 1! Restrictiva Mediast
Sibilancias y
7 | 34/F - P Peso-F- I Normal | Mediast
DiaforPrurito |
8 | 82/F Disnea P. Peso-Tu. | Adenop. Perif ] Mixta | GI. inguinal
Inguinal
9 | 61/F Disnea - i Restricliva BTB
10 | 61/F | Disnea-Tos I Restrictiva Mediast.
F
11 | 35/M Tos | Normal Mediast
12 | 51/F - Nédulos Nodules Il Normal Mediast.
subcutaneos | Subcuténeos
13 | 81/F P. Facial. F | Par.Facial D | Normal Mediast.
| Artromialgia.
14 | 50/ M - - ] Normal BTB
15 | 4T/F Tos- Adenop. Perif. I Obstructiva | GI. Cervical
Sibilancias
Ast: astenia F: fiebre. P Peso: pérdida de peso. Tu.: tumoracion P Faclal: paralisis faclal. D: derécha. B:

bilateral. Adenop. Perif.: adenopatias periféricas. Gl: ganglio. Mediast.: mediastinoscopia. BTB: biopsia

transbronquial.

En la actualidad hay 9/15
ptes. (60 %) que estdn sin tratamien-
to. De ellos, 2 nunca lo recibieron y
7 que fueron inicialmente tratados
(6 con estadio IT y 1 con estadio I)
estan actualmente en remision, con
un seguimiento promedio sin activi-
dad de la enfermedad de 24 meses.
Cinco ptes. (33.3 %) contindan en
tratamiento; 2 con estadio radioldgi-
co I (uno con corticoides y otro
con azathioprina y budesonida inha-
lada) y 3 de reciente diagndstico con
reduccion progresiva de la dosis de
esteroides. Hay 1 pte. (6.7 %) que
no tuvo controles posteriores.

COMENTARIOS

La sarcoidosis es una enfer-
medad mundialmente difundida con
una prevalencia estimada de 1 a 40
casos por 100.000 habitantes (hab.).
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En EE.UU. tiene una incidencia anual de 10.9 hab. por
100.000 hab. blancos (1). En nuestro grupo la edad al
diagnostico y la preponderancia del sexo femenino
fueron similares a la encontrada en la literatura (3).

Es de mencionar que solo en el corriente afio
se diagnosticé el 40 % del total de los enfermos. Esto
podria ser atribuido a un real aumento de la incidencia
de la enfermedad, que no podemos corroborar por ca-
recer de datos estadisticos nacionales, o simplemente
obedecer a una mayor sospecha y bisqueda de fa pa-
tologia.

No hubo predominio de sintomas respirato-
rios o sistémicos a la consulta inicial. El 13.3 % fue
asintomdtico. Es de destacar que la presencia de disnea
se asocid a una espirometria anormal y radiografia de
térax con estadio Il y III. Aquellos ptes. con compro-
miso parenquimatoso en la radiografia pero con espi-
rometria normal, no tuvieron disnea, por lo que en
nuestro grupo, ésta, concuerda con el deterioro funcio-
nal objetivable a través de la espirometria. En la litera-
tura la disnea se correlaciond con obstruccion al flujo
espiratorio y poca reversibilidad con los esteroides (4)
hallazgos que no fueron tan evidentes en nuestros ptes.
quienes solo 3 de 7 (42.8 %) presentaban obstruccion
al flujo aéreo. Winterbauer y Hutchinson (5) mencio-
nan que el 35 % de los casos con estadio I y III ten-
dran CVF normal; en nuestro caso correspondié al
27.3 % (3 de 11 ptes).

Fue frecuente la asociacion de sintomas res-
piratorios y manifestaciones extratordcicas (53.3 %)
principalmente cutdneas, neuroldgicas y oculares en
cifras comparables con la literatura (3).

Si bien la estadificacion radioldgica brinda
desde hace muchos afios, pautas sobre el prondstico
general (6), se ha intentado predecir evolucién, nece-
sidad de tratamiento y respuesta al mismo mediante
indicadores de alveolitis como la centellografia con
Galio 67, dosaje de enzima convertidora de angioten-
sina y linfocitosis del lavado broncoalveolar (BAL).
El consenso actual es que no brindan informacién pa-
ra el manejo practico diario. Mas recientemente la pre-
sencia de marcadores inflamatorios en el BAL: factor
de necrosis tumoral (TNF), interleuquina 1 b (II1b)
prostaglandina E2 (Pg E2), entre otros, no demostra-
ron ser de suficiente valor predictivo, para ameritar
uso clinico. La HRCT podria ser de ayuda para decidir
el tratamiento y predecir respuesta al mismo con ha-
llazgos que sugieran reversibilidad (vidrio esmerilado,
nodulos) o cambios irreversibles (quistes y destruc-
cion de la arquitectura) (1). Actualmente el manejo ini-
cial estarfa orientado a detectar la severidad de la en-

fermedad segtn los organos afectados y monitorizar el
curso clinico mediante test sensibles, menos invasivos
y costosos como la Rx de tdrax y estudios de funcion
pulmonar (3).

El tratamiento sigue siendo un desafio debido
a las remisiones espontdneas, a las recafdas una vez
que la terapia es discontinuada y a los frecuentes efec-
tos colaterales de los corticoides. Algunos como Gib-
son y Prescot, demuestran una pequefia pero definitiva
ventaja a largo plazo con el tratamiento prolongado
con corticoides en quienes tienen anormalidades ra-
dioldgicas persistentes y ademds enfatizan la necesi-
dad de un perfodo de observacion (7). Nuevas publica-
ciones como el trabajo de Gottleb ¢ Israel generan
controversias sobre el rol de los esteroides en la inci-
dencia de recaidas. (8)

CONCLUSIONES

La sarcoidosis toracopulmonar se presentd
con igual incidencia de sintomas respiratorios y sisté-
MIcos.

La presencia de disnea se asocid a espirome-
trfa anormal y compromiso radioldgico pulmonar,
aunque una espirometrfa normal no excluye el com-
promiso radioldgico.

Mas de la mitad de los pacientes tuvieron ma-
nifestaciones extratordcicas y en la mayorfa se llegé al
diagndstico por biopsia ganglionar.

La mayoria de los pacientes recibié trata-
miento y tuvieron efectos colaterales leves; menos de
la mitad presentd recaidas y en aquellos con estadio
radioldgico III no se pudo suspender el tratamiento.
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