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Palabras clave

Resumen

> Sarcoidosis
> Bazo
> Sarcoidosis esplénica

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica de etiologia desconocida. Se presenta el
caso de una paciente de mediana edad, diagnosticada de sarcoidosis con afectacion ganglionar, pulmonary
probablemente del sistema nervioso central, que comienza con cuadro constitucional y clinica inespecifica.
Se realizan dos pruebas radiolégicas, PET-TC y RM esplénica, objetivando lesiones compatibles con proceso
neoplasico como primera posibilidad diagnéstica. A pesar de la firme sospecha clinica de sarcoidosis esplé-
nica, finalmente se decide la realizacion de esplenectomia diagnostica y terapéutica ante la contradiccion
de los informes radioldgicos. El resultado de la anatomia patoldgica fue compatible con granulomas de tipo
sarcoideo.
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Abstract

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous disease of unknown etiology. We present the case of a middle-
aged patient, diagnosed with sarcoidosis with lymph node involvement, pulmonary and probably central
nervous system, which begins with a non-specific constitutional and clinical picture. Two radiological tests,
PET-CT and splenic MRI, are performed, showing lesions compatible with the neoplastic process as the first
diagnostic possibility. In spite of the firm clinical suspicion of splenic sarcoidosis, finally the diagnosis and
therapeutic splenectomy is performed in the face of the contradiction of radiological reports. The result of the
pathological anatomy was compatible with sarcoid granulomas.

patias hilares bilaterales, los infiltrados pulmonares y las lesiones cutaneas y

> La sarcoidosis en una enfermedad multisistémica que afecta
frecuentemente al bazo, por lo que debe tenerse en cuenta
ante un paciente diagnosticado de sarcoidosis que presente lesiones

inespecificas esplénicas.

oculares. Otras posibles localizaciones son higado, bazo, aparato locomotor,
hematoldgico, sistema nervioso, corazén, glandulas salivares, aparato digestivo
y rifiones’.

> Esimportante recordar que las pruebas de imagen se solicitan

para intentar ayudar en el diagndstico y siempre deben analizarse

Caso clinico

con precaucion, teniendo en cuenta tanto los antecedentes

como la clinica del paciente.

Introduccion

Se presenta el caso clinico de una mujer de 44 afos, natural de Mélaga y con
vida previa activa. Como antecedentes médicos destacan episodios de otitis
de repeticion en la infancia con hipoacusia secundaria del oido izquierdo y
cancer de cérvix intervenido mediante conizacién en dos ocasiones, actual-
mente libre de enfermedad. No tomaba tratamiento domiciliario previo.

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica, de etiologia
desconocida, que afecta principalmente a adultos jovenes, con cierto predo-
minio del sexo femenino. Las manifestaciones clinicas son muy diversas, ya
que puede afectar a cualquier érgano, siendo las mas frecuentes las adeno-
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La paciente comienza en 2014 con clinica inespecifica de astenia y pérdida de
aproximadamente 10 kg de peso en los ultimos meses. Tras la realizacion de
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pruebas complementarias en centro privado, es diagnosticada de sarcoidosis
con afectacion ganglionar y pulmonar con pruebas de imagen (adenopatias
bilaterales y micronédulos parenquimatosos) y citologia con fibrobroncosco-
pia compatibles. En ese momento, se decide no iniciar tratamiento.

Varios meses después presenta un episodio sincopal asociado a cefalea persis-
tente, por lo que se solicita una resonancia magnética (RM) de craneo objeti-
vandose iméagenes milimétricas frontoparietales bilaterales, que no captaban
contraste, inespecificas pudiendo ser secundarias a sarcoidosis. Se pauta pul-
so de 500 mg de metilprednisolona durante 3 dias, sequido de prednisona
50 mg diarios, sin conseguir una clara mejoria a expensas de efectos secunda-
rios como debilidad muscular y astenia.

Se decide anadir azatioprina a dosis de 50 mg diarios, ya que dosis mayores
se asociaron a toxicidad hematoldgica para intentar descenso de corticoides.
Durante 2 afos se mantiene con azatioprina y prednisona 5 mg sin cambios
significativos y, finalmente, se acaban retirando por mala tolerancia.

Es derivada a las consultas de Medicina Interna para valoracion en diciembre
de 2016. Durante el seguimiento la paciente continda con astenia intensa, pér-
dida de peso y episodios de febricula ocasionales. En la analitica de sangre
destacaba discreta leucopenia con neutropenia, leucocitos 2,89 x 1079/ (4,00-
11,5), neutrofilos 1,6 x 1019/1 (1,80-8,00) con el resto de las series normales,
LDH 168 mg/d (60-160), ECA 69 U/I (8-55) y el resto sin hallazgos significativos.
Se decide la realizacién de una tomografia por emision de positrones (PET-
TC) donde se objetiva actividad metabdlica intensamente incrementada en el
bazo con patrén irregular y heterogéneo sugestivo de malignidad, probable
tumor primario. Infiltrado intersticial pulmonar bilateral de predominio en 16-
bulos superiores y medios sin actividad metabdlica incrementada. No otros
hallazgos de interés (Figura 1).

Figura 1. Actividad metabdlica intensamente incrementada en bazo con
patrén irregular y heterogéneo sugestivo de malignidad

Dada la sospecha de afectacion sistémica, pulmonar y probablemente esplé-
nica, a pesar del informe radioldgico, se decide comenzar con adalimumab
COMO USO Compasivo.

Posteriormente, se realiza una RM esplénica donde se objetivan multiples le-
siones nodulares en el parénquima esplénico, con realce en anillo, a descartar
como primera posibilidad metéstasis, sequido del linfoma esplénico y menos
probable sarcoidosis.

Finalmente, ante los hallazgos en pruebas de imagen se decide realizar una
esplenectomia diagnodstica y terapéutica en noviembre de 2018, previa

vacunacion de meningococo, neumococo, Haemophilus influenzae y gripe. El
resultado de la anatomia patoldgica fue compatible con granulomas de tipo
sarcoideo (Figura 2).

Figura 2. En los cortes de hematoxilina-eosina (10X/20X), se observa un
ahogamiento de la pulpa blanca con presencia de numerosos microgranulomas
“desnudos”de habito sarcoideo, sin signos de supuracién ni necrosis celular

Actualmente la paciente se encuentra en tratamiento con adalimumab 40 mg
cada 15 dias y se encuentra asintomatica desde el punto de vista clinico y ana-
litico con mejoria de los pardmetros de serie blanca.

Discusion

La incidencia de la sarcoidosis esplénica se estima entre el 6,7-77%. Esta gran va-
riabilidad se relaciona con la poca expresividad clinica de esta afectacion y la falta
de pruebas especificas de laboratorio para su diagnéstico, que se lleva a cabo
mediante la realizacién de pruebas de imagen y estudio anatomopatolégico”.

La sarcoidosis esplénica cursa de forma asintomatica, en la mayoria de los ca-
s0s, 0 con sintomas inespecificos como dolor abdominal, fiebre, esplenome-
galia, malestar general y pérdida de peso. En la analitica de sangre es frecuen-
te encontrar afectacion de alguna de las tres series hematoldgicas (anemia,
trombopenia y leucopenia) y en algunos estudios se ha encontrado relacion
entre los niveles de enzima convertidora de angiotensina (ECA) y el tamano
de la esplenomegalia, aunque también se han encontrado casos con ECA nor-
mal. Las pruebas radioldgicas de eleccion son la tomografia computarizada, la
gammagrafia y la PET-TC y se caracterizan por presentar lesiones inespecificas
(esplenomegalia, lesiones difusas, limitadas)*“.

El diagnéstico diferencial incluye tumores primarios, neoplasias hematologi-
cas, metastasis, hematomas, enfermedades infiltrativas como amiloidosis, his-
tiocitosis, autoinmunes como sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico, artritis
reumatoide e infecciosas principalmente los abscesos piégenos, micobacte-
rias, hongos y parasitos®*.

El diagndstico definitivo se establece cuando, ante un sindrome clinico y ra-
dioldgico sugestivo, se demuestra la existencia histoldgica de granulomas no
caseificantes en el bazo, excluyendo previamente otras causas de granuloma-
tosis'™. En el caso de requerir una muestra histolégica es necesario realizar una
esplenectomia diagnostica, ya que la biopsia percutdnea tiene un elevado
riesgo de sangrado?.

No obstante, la sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que afecta fre-
cuentemente al bazo (hasta un 40% de los pacientes con sarcoidosis asocian
esplenomegalia), por lo que la aparicion de una lesién esplénica concurrente
con sarcoidosis pulmonar no justifica un estudio adicional, ya que se supone
que es compatible con la misma?. Por otro lado, existen descritos casos en la
literatura en los que la sarcoidosis puede preceder o incluso ser concomitan-
te con algunos tumores, especialmente los linfomas®. Las indicaciones de es-
plenectomia diagnostica son en el caso de duda o sospecha de malignidad?.
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Los pacientes con sarcoidosis esplénica asintomaticos no requieren ningun
tratamiento, Unicamente seguimiento estrecho. Los farmacos inmunosupre-
sores como esteroides, metrotexato y azatioprina deben considerarse cuan-
do los sintomas sistémicos son persistentes®. La esplenectomia terapéutica
estd indicada en aquellos pacientes con esplenomegalia sintomatica a pesar
de tratamiento inmunosupresor, hiperesplenismo con afectacion hematolé-
gica severa o como profilaxis para la rotura esplénica?* No se ha demostra-
do que la esplenectomia altere el curso de la progresion de la enfermedad
sistémica’.

En el caso que se presenta, se trataba de una mujer ya diagnosticada de sarcoi-
dosis ganglionar, pulmonary dudosa del sistema nervioso central, que presen-
té lesiones esplénicas de nueva aparicion. En un principio, ante la fuerte sos-
pecha clinica se comienza con tratamiento inmunosupresor, pero finalmente
fue necesaria la realizacion de esplenectomfa diagndstica por la contradiccion
repetida de los informes radiolégicos.

Conclusion

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que afecta frecuentemente
al bazo, por lo que debe tenerse en cuenta ante un paciente diagnosticado
de sarcoidosis que presente lesiones inespecificas esplénicas en pruebas de
imagen.

En este caso existia una fuerte sospecha clinica de que las lesiones esplé-
nicas fueran secundarias a sarcoidosis. Sin embargo, ante los resultados de
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dos pruebas radiolégicas distintas, tanto la PET-TC como la RM esplénica,
que apuntaban a enfermedad neoplésica y teniendo en cuenta que se ha
descrito en la literatura que la sarcoidosis puede tener relacién con algunos
tumores, finalmente se decide realizar una esplenectomia diagnostica y te-
rapéutica.

Es importante recordar que las pruebas de imagen se solicitan para intentar
ayudar en el diagnéstico y siempre deben analizarse con precaucion, teniendo
en cuenta tanto los antecedentes como la clinica del paciente, ya que pueden
llegar a ser un factor de confusiéon como en este caso clinico.
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