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Palabras clave

Resumen

= Sarcoidosis extrapulmonar
> Enfermedad gastrointestinal
> Granulomas

Varon de 31 afos con dolor abdominal paroxistico de 2 meses de evolucion y cuadro diarreico. Las pruebas
complementarias realizadas pusieron de manifiesto la presencia de multiples adenopatias, esplenomegalia,
lesiones focales hipodensas en higado y bazo, asi como una masa intraasa en ileon terminal. Finalmente se es-
tablece el diagndstico de sarcoidosis con afectacion principalmente digestiva. Existen pocos casos descritos en
la literatura cientifica de sarcoidosis gastrointestinal. Para el diagndstico es necesario una sospecha clinica alta,
y éste se establece dentro de un contexto clinicorradioldgico y anatomopatoldgico, excluyendo otras causas
de granulomatosis.

Keywords

Abstract

= Extrapulmonary sarcoidosis
> Gastrointestinal disease
> Granulomas

A 31-year-old male with paroxysmal abdominal pain of 2 months of evolution and diarrhea. The complementary
tests revealed the presence of multiple lymphadenopathy, splenomegaly, hypodense focal lesions in the liver and
spleen, as well as an intra-ileum mass in the terminal ileumn. Finally the diagnosis of Sarcoidosis with mainly diges-
tive affectation is established. There are few cases described in the scientific literature of gastrointestinal Sarcoido-
sis. A high clinical suspicion is necessary for the diagnosis, and this is established within a clinical-radiological and
anatomopathological context, excluding other causes of granulomatosis.

Historia clinica

> Se presenta el caso de una sarcoidosis con afectacion hepética, ileal y
adenopatica, con una forma de presentacién poco habitual, consisten-

te en un cuadro gastrointestinal; son pocos los casos descritos en la
literatura cientifica. Permite hacer énfasis en que la afectacion digestiva
con asociacion de otros érganos y dérmica debe abrir las opciones
diagnosticas a patologia sistémica.

Se presenta el caso de un hombre de 31 anos, alérgico al naproxeno y fuma-
dor de unos 2-3 cigarrillos/dia. No realizaba ningun tratamiento de manera
habitual. Acudié a Urgencias por dolor en hemiabdomen derecho de 2 meses
de evolucién de forma paroxistica con reagudizaciones, siendo éstas mas fre-

Introduccion

cuentes en dias previos. Se irradiaba a cuadrante periumbilical y no se modifi-
caba con la ingesta. No habia presentado fiebre y el dolor se acompanaba de
nauseas sin vomito, pérdida de 3-4 kg y deposiciones diarreicas sin productos
patoldgicos.

Se expone el caso de una sarcoidosis con afectacion hepética, ileal y adenopé-
tica, con una forma de presentacion poco habitual, que consiste en un cuadro
gastrointestinal; son pocos los casos descritos en la literatura cientifica.

Permite hacer énfasis en que la afectacién digestiva con asociacion de otros or-
ganos y dérmica que debe abrir las opciones diagndsticas a patologia sistémica.

La exploracion fisica puso de manifiesto un buen estado general, estando el pa-
ciente consciente, orientado y colaborador. A la exploracion abdominal presen-
taba dolor en hemiabdomen derecho sin focalizar con signo de Blumberg po-
sitivo, sin masas ni visceromegalias y con ruidos hidroaéreos presentes. Ademas
se objetivaron numerosas lesiones dérmicas papulosas eritematosas no prurigi-
nosas en la espalda. El resto de la exploracion por aparatos resulto sin hallazgos.
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Pruebas complementarias

traumdtico. También se observaba la existencia de multiples lesiones foca-
les hipodensas en parénquima esplénico y hepatico. En fosa iliaca derecha
se visualizaba un asa de fleon terminal con engrosamiento mural asimé-
trico hipercaptante y retraccién de la pared que sugeria una LOE en su in-
terior. Ademds, adenopatias de tamano significativo a nivel mesentérico.

Analitica general: bioquimica sanguinea, hemograma, coagulacion y ele-
mental de orina normal. A destacar fibrindgeno de 4,4 g/I (1,5-4).
Radiograffa (Rx) abdominal: sin alteraciones.

Rx de térax (Figura 1): se observaba un patrén intersticial difuso, sin ade-
nopatias ni otros hallazgos.

Figura 3. TC de abdomen. Quiste esplénico de paredes calcificadas.
Lesiones focales hipodensas en higado y bazo

Analitica reglada: ligera elevacion de la protefna C reactiva (PCR) de
10,5 mg/I (0-5). Enzima convertidora de angiotensina (ECA) de 98 U/I
(18-55). Hipogammaglobulinemia a expensas de IgG e IgA con valo-
res de 659 mg/dl (700-1.600) y 47,9 mg/dl (70-400), respectivamente.

Figura 1. Radiografia PA de térax. Patron intersticial difuso. Sin adenopatias
hiliares

Ecografia de abdomen (Figura 2): esplenomegalia homogénea de 15 cm
ademds de una coleccién adyacente en la unién de ileon terminal con el

Marcadores tumorales: Ca 19.9: 187,7 U/ml (0-37) y Ca 125: 45,9 U/ml
(0-35).

Serologias de virus hepatotropos, VIH y sifilis: negativas.

Serologia de equinococos mediante hemaglutinacion: negativa.

Mantoux: positivo.

ciego, de 21 x 13 x 20 mm de didmetro, que se acomparaba de aumento
de ecogenicidad de la grasa adyacente y dolor selectivo a la presion con la
sonda ecogréfica.

Pruebas funcionales respiratorias y difusion CO: normal.

Llegados a esta situacion, se solicitaron varias pruebas complementarias que
resultaron diagndsticas; se comenzd por biopsia hepdtica y colonoscopia para
biopsia de ileon.
Colonoscopia completa con ileoscopia amplia (15-20 cm): fleon con mar-
cada hiperplasia linfoide. A unos 4-5 cm antes de vélvula ileocecal, se
observé una de las paredes rectificadas con mucosa mas congestiva, apre-
ciandose una erosion fibrinosa. Se tomaron muestras y se enviaron a micro-
biologfa y estudio histoldgico.
Biopsia con aguja gruesa (BAG) hepatica para toma de muestras.

Diagnostico diferencial

Enfermedades granulomatosas son las que se postulan en primer lugar,

Figura 2. Ecografia de abdomen. Colecciéon en FID de 21 x 13 x 20 mm
de didmetro, que se acompana de aumento de ecogenicidad de grasa
adyacente

como la sarcoidosis y la tuberculosis (TBC) con afectacion extrapulmonar.
Enfermedades inflamatorias intestinales (Ell): enfermedad de Crohn vy la
colitis ulcerosa.

Tumor carcinoide para lo que se solicitd estudio de catecolaminas en orina
de 24 horas que resultd negativo.

Enfermedad de Whipple, lepra y enteritis por Histoplasma capsulatum, aun-
que su frecuencia es muy baja y no suelen ocasionar afectacion hepética
ni esplénica.

Brucelosis, infecciones por hongos, fiebre Q, afectacién hepatica por
medicamentos, colangitis biliar primaria y enfermedad de Hodgkin'2.

Ante estos hallazgos se continta el estudio diagndstico, tomando como signos
guifa la asociacion de lesion en fleon, las adenopatias sistémicas y el patrén
intersticial pulmonar y hepético.
Tomografia (TC) de abdomen (Figura 3): esplenomegalia; se visualiza una
formacién quistica de paredes calcificadas en el margen superior en pro-
bable relaciéon con quiste hidatidico, sin descartar la posibilidad de quiste
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Diagnéstico final

El resultado del estudio histopatologico determind la ausencia de infiltracion
por carcinoma. Unicamente se aprecié tejido de granulacién en la mucosa
ileal. Los estudios microbiolégicos realizados fueron negativos, incluyendo tin-
cion de Ziehl-Neelsen, cultivo de micobacterias y cultivo convencional.

El estudio histoldgico de la biopsia hepdtica se informé como compatible con
hepatitis granulomatosa no necrotizante, de tipo sarcoideo, con parénquima
con arquitectura conservada y ausencia de fibrosis. Las pruebas microbiolégi-
cas resultaron también negativas.

Ante estos resultados, el diagndstico final fue el de sarcoidosis sistémica con
afectacion dérmica, hepdtica, ileal, ganglionar y probablemente pulmonar. La
exploracion oftdlmica y la ecograffa cardiaca fueron normales.

Se inicié tratamiento con deflazacort, 1 mg/kg/dia, previa profilaxis de TBC con
isoniacida, 900 mg/12 h durante 1 mes. Al no confirmarse la serologia de hi-
datidosis, se decidio no realizar tratamiento con mebendazol. La evolucion fue
excelente con ganancia de peso, normalizacion de ECA, desaparicion de los
sintomas digestivos, las lesiones dérmicas y normalizacion del patrén radiold-
gico pulmonar.

Discusion

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica de etiologia
desconocida que se caracteriza histolégicamente por la presencia de granulo-
mas no caseificantes. El érgano mas frecuentemente afectado es el pulmoény
solo el 30% presenta una forma extrapulmonar, los érganos mas afectados son
la piel, los ojos, el sistema reticuloendotelial, el musculoesquelético, las glandu-
las exocrinas, el corazén, el rifidn y el sistema nervioso central.

El diagnostico de sarcoidosis se establece en un contexto clinicorradiolégico
y anatomopatolégico, ya que no existe ningun dato patognomaonico. Tan sélo
existen tres formas de presentacion clinica que son diagndsticas de por si: sin-
drome de Lofgren (eritema nodoso, adenopatias hiliares, poliartralgia migra-
toria y fiebre), sindrome de Heerfordt (fiebre uveoparotidea) y la presencia de
adenopatias hiliares bilaterales sin causa alternativa®*.

La afectacion gastrointestinal se produce sélo en el 1% de los casos. Dentro
de ésta, la afectacion hepética se da en el 5-15%, mientras que la afectacion

intestinal Unicamente en el 0,1-0,9%. La mayoria de los casos de sarcoidosis in-
testinal y/o hepética se producen en la 5.2-6.2 décadas de la vida, y en la mitad
de ellos existe, ademas, afectacién multisistémica. Las manifestaciones clinicas
no son especificas y pueden confundirse con Ell. La forma de presentacion
mds comun suele ser un cuadro diarreico con heces sanguinolentas con do-
lor abdominal tipo célico. Ademas, se puede acompanar de pérdida de peso,
anorexia y fiebre. La prueba diagnostica de eleccion es la endoscopia digestiva
con toma de biopsia. Los hallazgos macroscopicos mas comunes de ésta son
lesiones submucosas nodulares. En la TC de abdomen, habitualmente se en-
cuentran adenopatias y/o lesiones hipodensas hepaticas’*°.

La forma de presentacién con afectacion hepatica mas frecuente cursa asinto-
matica, y se halla inicamente ligera elevacién de fosfatasa alcalina y GGT. El dolor
abdominal y prurito se observa en el 15% de los casos y la hepatomegalia en
menos del 15%. La ECA puede estar elevada, pero no es Util para el diagndstico*®.

La decision para tratar la sarcoidosis gastrointestinal depende de la actividad
y el grado de la enfermedad. Para los pacientes sintométicos y con inflama-
cion granulomatosa importante en el estudio histoldgico, el tratamiento de
eleccion son los glucocorticoides (prednisona 30-40 mg/dia y, posteriormente,
disminuir a 10-15 mg/dia segun respuesta clinica)" % Como alternativa a los
glucocorticoides, en el caso de la afectacion hepética, puede utilizarse meto-
trexato. El trasplante hepatico es excepcional.

La evaluacion de una adecuada respuesta al tratamiento se establece median-
te la respuesta clinica y radioldgica de la enfermedad?.
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