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Palabras clave Resumen

> Sarcoidosis

= Ascitis

> Granuloma

> Afectacion hepatica

La sarcoidosis es una afectacién granulomatosa sistémica de etiologia incierta. Se diagnostica ante el ha-
llazgo de granulomas no necrotizantes en ausencia de otros procesos autoinmunes, infecciosos o agentes
externos. La incidencia de la afectacion gastrointestinal se estima en un 0,1-1,6% mientras que la afectacion
hepatica ocurre en el 50-65% de los casos, pudiendo ser subclinica o descubierta en el estudio de una alte-
racion de las enzimas hepdticas.

Presentamos el caso de un vardon de 51 afios con un cuadro de saciedad posprandial, dolor epigastrico y
ascitis refractaria en contexto de una sarcoidosis con afectacion gastrointestinal y hepética. Se inicio trata-
miento con prednisona y azatioprina con estabilizacion clinica posterior.

Abstract

Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease of uncertain aetiology. It is diagnosed when non-necroti-
sing granulomas are found in the absence of other autoimmune or infectious processes or external agents.
The incidence of gastrointestinal involvement is estimated at 0.1-1.6%, while liver involvement occurs in 50-
65% of cases, and may be subclinical or discovered in the study of liver enzyme abnormalities.

We present the case of a 51-year-old man with postprandial satiety, epigastric pain and refractory ascites in
the context of sarcoidosis with gastrointestinal, and hepatic involvement. He was treated with prednisone
and azathioprine with subsequent clinical stabilisation.
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de fagocitos mononucleares) no caseificantes (no necrotizantes) en ausen-
cia de otros procesos autoinmunes, infecciosos o agentes externos'.

Puntos destacados

> La afectacién gastrointestinal de la sarcoidosis es una rareza, debe sospe-
charse ante sintomatologia digestiva y granulomas no necrotizantes en
la biopsia.

> Defendemos un abordaje multidisciplinario de la sarcoidosis sistémica por
su importante complejidad y evolucién potencialmente mortal.

La afectacion gastrointenstinal (Gl) en la sarcoidosis es una rareza; su inci-
dencia se estima en 0,1-1,6%, y la afectacion del intestino delgado en 0,03%
de los casos’.

Caso clinico
Introduccion

Antecedentes y enfermedad actual
La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria de etiologia desconocida

que afecta principalmente a los pulmones y al sistema linfatico, aunque
puede llegar a afectar a otros 6rganos en un 30%-50% de los casos. Se ca-
racteriza por la presencia de granulomas (conjunto organizado y compacto
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Paciente varén de 51 anos, fumador activo, sin otros habitos téxicos y con an-
tecedente de isquemia cronica de miembros inferiores y aneurisma de aorta
ascendente, tratado con cilostazol y 4cido acetilsalicilico.
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Refiere astenia, pérdida de 32 kg de peso de dos meses de evolucion con dolor
epigastrico, saciedad precoz y distensién abdominal posprandial.

A la exploracion, se observa hepatomegalia de 6 cm por debajo del reborde
costal derecho y esplenomegalia de 5 cm sin semiologfa de ascitis.

Pruebas complementarias

Los estudios analiticos mostraron: colestasis disociada (fosfatasa alcalina [FA]
700 U/L, gamma-glutamil-transferasa [GGT] 941 U/L y bilirrubina en rango de
la normalidad) y linfopenia. Las pruebas de coagulacién, cupremia y niveles
ceruloplasmina se encontraron en rangos de normalidad.

Los estudios inmunoldgicos para diagndstico de hepatopatia autoinmune, se-
rolégicos para estudio de virus con potencial afectacién hepética (virus hepati-
tis A, B, C, Epstein Barr y Citomegalovirus), serologia de brucella y de lues fueron
negativos. La determinacion de alfa-1-antitripsina y estudio QuantiFERON-TB
Gold (QTF) también resultaron negativos. La determinacion sérica de la enzima
convertidora de angiotensina (ECA) 89UI/L se encontraba elevada, mientras
que los niveles de calcio sérico fueron normales.

En cuanto a las pruebas de imagen, en la ecograffa abdominal se describié he-
patoesplenomegalia homogénea, sin ascitis. En la tomografia computarizada
(TC) de térax y abdomen (figura 1), habia adenopatias mediastinicas e hiliares
bilaterales, hepatoesplenomegalia homogénea con mdltiples adenopatias re-
troperitoneales y mesentéricas.

Figura 1. TC que muestra hepatomegalia y esplenomegalia.

Se llevé a cabo una biopsia hepatica en la que se describia hepatitis granu-
lomatosa muy activa portal, periportal y lobulillar con presencia de células
Langhans e histiocitos. Los estudios de micobacterias y Tropheryma whipplei,
en biopsia por reaccion en cadena de polimerasa (PCR), fueron negativos.

Otras tinciones con acido peryddico de Schiff (PAS), Zielh- Neelsen y plata des-
cartaron también procesos infecciosos que pudieran ser detectados mediante
procesos morfolégicos no microbiolégicos.

En el estudio broncoscépico la relacion CD4/CD8 se encontraba elevada: 4/2.
En la tomografia por emision de positrones (PET-TC) no se observaba ninguna
zona de hipermetabolismo y la gastroscopia no mostro varices esofagicas.

Evolucion

Con el diagndstico de hepatitis granulomatosa por afectacién sarcoiddtica, se
inicié tratamiento con prednisona a dosis decrecientes desde 0,5 mg/kg, con
muy buena evolucion inicial.

Un afno después, 6 meses tras la suspension del tratamiento esteroideo, acudié
al servicio de urgencias por ascitis. De nuevo con dolor epigdstrico posprandial
y saciedad precoz. Tras realizar paracentesis que descartd peritonitis bacteriana
espontanea, se indicod tratamiento con espironolactona y se indico alta a su
domicilio. Siete dias después precisé ingreso por empeoramiento de la sinto-
matologia y ascitis refractaria, de forma que durante el ingreso se realizaron 7
paracentesis evacuadoras.

En la analitica bésica al ingreso persistia la linfopenia y el patrén de colestasis
disociada (GGT 451 U/L, FA 1046 U/L, bilirrubina en rango de la normalidad).

En el estudio bioquimico de la ascitis, el gradiente de albimina suero-ascitico
(GASA) del liquido ascitico fue >1,1 g/dL. El recuento diferencial fue de pre-
dominio linfocitario; las citologias y los estudios baciloscépicos en la efusion
ascitica también fueron negativos.

En una segunda TC abdominal (figura 2) se describia hepatoesplenomegalia
con granulomas hepéticos calcificados y abundante ascitis con presencia de
adenopatias retroperitoneales y en raiz del mesenterio. Ante estos resultados,
se realizd un estudio laparoscopico con toma de biopsias en peritoneo pélvi-
co, epiplon mayor y peritoneo visceral de intestino delgado que mostraron
presencia de granulomas no caseificantes con células epitelioides de origen
sarcoideo.

Figura 2. TC que muestra ascitis.

Durante el ingreso se realizd gastroscopia sin observar varices esofagicas. La
biopsia duodenal describié duodenitis cronica granulomatosa. También se rea-
liz6 una colonoscopia en la que se identificaron lesiones eritematosas en fleon
terminal (figura 3), que también fueron biopsiadas con presencia de micro-
granulomas con células epiteliodes, sin signos de malignidad. Se evaluaron las
subpoblaciones CD4 y CD8 en todas las biopsias con expresién granulomatosa
con predominio de linfocitos CD4 en la periferia, las tinciones con PAS no de-
mostraron la presencia de Tropheryma whipplei.
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Figura 3. Colonoscopia que muestra pdlipo de aspecto hiperplasico y
punteado petequial focal en fleon terminal. En biopsias tomadas en colon
de dicha colonoscopia se describieron microgranulomas.

Se reinicio el tratamiento con prednisona (40 mg/dfa el primer mes y 30 mg/
dfa hasta revision), azatioprina 75 mg/dia como ahorrador de esteroides, con
estabilizacion clinica y desaparicion de la ascitis. Dos afos después, el paciente
se encuentra estable desde el punto de vista sistémico, con azatioprina 25 mg/
diay prednisona 2,5 mg/dia de mantenimiento.

Diagnostico

Sarcoidosis sistémica con afectacién granulomatosa hepatica, peritoneal y del
tubo digestivo con afectacion toracica adenopatica.

Discusion y conclusiones

Los criterios diagndsticos para la afectacion Gl y hepatica de la sarcoidosis no
se han definido en la actualidad. Se llega a su diagndstico al observar en biop-
sias la presencia granulomas no caseificantes®. Entre los sintomas descritos mas
comunmente en la afectacion Gl se encuentran: plenitud abdominal, saciedad
precoz, dolor epigdstrico, nduseas, vomitos, anorexia y diarrea.

La afectaciéon hepética por la sarcoidosis puede ser asintomatica incluso con
alteracion bioquimica hepatica. En un estudio retrospectivo?, se han descrito

Presentacion clinica (%)

como sintomas mas comunes: astenia, prurito y pérdida ponderal, evolucio-
nando un 18% de los enfermos a hipertension portal®.

Ante el hallazgo de granulomas en la biopsia hepatica, se ha de plantear el
diagnéstico diferencial con aquellas enfermedades que ocasionan hepatitis
granulomatosa. Entre ellas encontramos: colangitis biliar primaria, colangitis
esclerosante primaria, infeccién por virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH), tuberculosis, lepra, e infeccién fungica, malignidad (linfomas, sobre todo
Hodgkin, granulomas malignos....) o exposiciones a toxicos (berilio)®.

La afectacion Gl puede subestimarse, bien por ser asintomética o porque su
presentacion sea inespecifica’. La similitud en estudios endoscopicos o de ima-
gen con lesiones que hagan pensar en otros diagndsticos conlleva en ocasio-
nes cirugfas innecesarias’.

En el 80% de los casos se encuentran afectados esofago, estomago y duodeno.
Desde un punto de vista estructural se manifiesta como infiltracién difusa de
la mucosa, crecimiento exofitico, lesiones endoluminales, afectacion del plexo
mientérico o compresion extrinseca (tabla 1). En un 22% de los casos puede
ocurrir un evento que ponga en riesgo la vida del paciente (hemorragia, per-
foracion u obstruccion)®.

La afectacion gastrica se manifiesta como Ulcera géstrica o infiltracion difusa
de la mucosa®. Antes de llegar al diagndstico, se deberian excluir: Ulcera pép-
tica, gastritis crénica granulomatosa, sifilis, enfermedad inflamatoria intestinal
(Ell), Whipple y carcinomas’.

El colon sigmoide es la ubicacion mas comun de afectacion colénica por sar-
coidosis. Los hallazgos endoscépicos incluyen: mucosa friable, erosiones, en-
grosamiento de pliegues y lesiones similares a tumores, pélipos, carcinomas
y diverticulos®.

Como hemos visto en el caso expuesto, la afectacion del fleon terminal y del
colon asemejan a la afectacion de la Ell. Por tanto, ante granulomas en la biop-
sia es necesario descartar la presencia de esta enfermedad. En la sarcoidosis,
el tubo digestivo superior es el mas frecuentemente afectado, mientras en el
Crohn predomina la afectacion en colon e ileon?. Por otro lado, los niveles de
ECA son més elevados en la sarcoidosis que en el Crohn'.

El enfoque terapéutico también es heterogéneo, siendo los esteroides la op-
cion inicial de tratamiento®.

Hallazgos patolégicos (%) Maneja terapéutico

(%)
Afectacion Gl Caso (n) | Frecuencia | 1°signo de Otras Difusa Ulceras | Pdlipos | Muscular | Extrinseco | Corticoides | Cirugia
(%) sarcoidosis | afectaciones
Gl

Esofago 43 14 46 15 25 0 0 44 31 44 65
Estdbmago 156 51 49 23 58 31 11 0 0 63 23
Duodeno 28 9 55 70 55 32 4 0 9 93 7
Yeyuno 4 1 0 60 80 0 20 0 0 75 25
fleon 12 4 43 78 72 14 0 0 14 83 17
Colon 31 10 42 43 72 14 14 0 0 20 70
Apéndice 9 3 43 14 100 0 0 0 0 12 100
Recto 15 5 50 50 38 25 25 12 0 ND ND
Tabla 1. Principales caracteristicas clinicas, patoldgicas y terapéuticas de afectacion gastrointestinal segin una revision de 305 casos de afectacion
gastrointestinal reportados en 238 pacientes®.
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La afectacion Gly la hepatica conllevan situaciones de importante complejidad
y evolucién potencialmente mortal. Por ello, defendemos la idea de su aborda-
je multidisciplinario en comités clinicos de seguimiento®.
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