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Introducción

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica granulomatosa

que afecta a diversos órganos. Los más afectados son

pulmones, ganglios linfáticos, piel y ojos. Cerca del 10 a

35% de los pacientes con sarcoidosis sistémica presentan

lesiones cutáneas que pueden preceder a las manifestacio-

nes sistémicas. Estas se clasifican en lesiones especı́ficas si

la biopsia muestra granulomas «desnudos» o no especı́ficas

si constituyen un proceso inflamatorio reactivo con ausen-

cia de granulomas. Dentro de las lesiones especı́ficas se

encuentra la sarcoidosis subcutánea o enfermedad de

Darier-Roussy, que se manifiesta clı́nicamente como nódu-

los subcutáneos en extremidades, indoloros, con ausencia

de inflamación superficial y cuya histologı́a muestra una

paniculitis de predominio lobulillar con presencia de

granulomas sarcoideos.

El diagnóstico diferencial se debe realizar con el eritema

nudoso, paniculitis septal, que constituye la lesión inespecı́-

fica más frecuente de la sarcoidosis.

Se presentan 2 casos de sarcoidosis sistémica con

manifestación cutánea inicial tipo sarcoidosis subcutánea.
* Autor para correspondencia.
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Paciente 1

Mujer de 46 años, con antecedentes de diabetes mellitus

2, hipertensión arterial, miastenia gravis e hipotiroidismo.

Consulta por un cuadro de un mes de evolución, caracte-

rizado por aumento de volumen y mú ltiples nódulos

subcutáneos dolorosos bilaterales en extremidades

superiores e inferiores (fig. 1). Semanas después inicia

disnea de mediano esfuerzo. Se realiza biopsia de las

lesiones cutáneas cuyo estudio histopatológico revela una

paniculitis de predominio lobulillar con granulomas «des-

nudos», sin vasculitis (fig. 2). Además, se realiza una biopsia

transbronquial la cual es compatible con sarcoidosis

pulmonar. La TC de tórax demuestra adenopatı́as hiliares

y mediastı́nicas compatibles con sarcoidosis sistémica, sin

signos de TBC. En el estudio complementario destaca un

hemograma con leve eosinofilia, VHS elevada y enzima

conversora de la angiotensina normal, PPD y baciloscopias

negativas.

Se inició tratamiento con prednisona, 20 mg/dı́a, por la

enfermedad pulmonar concomitante, observando remisión de

las lesiones cutáneas en 15 dı́as. Dos años después, consulta
 derechos reservados.
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Figura 1 – Paciente 1. Se observan múltiples nódulos

subcutáneos en brazos y antebrazos. Además presenta

lesiones similares en extremidades inferiores.

Figura 2 – Paciente 1. Corte histológico que muestra en

detalle la presencia de granuloma no necrosante

«desnudo» en tejido subcutáneo.

Figura 3 – Paciente 2. Se observa edema e induración en

extremidades inferiores.

Figura 4 – Paciente 2. Corte histológico que muestra

presencia de granulomas no necrosantes en tejido

subcutáneo de tipo sarcoideo.
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nuevamente por la misma sintomatologı́a. Se indica terapia

con colchicina 0,5 mg por vı́a oral y una crema de árnica

tópica con remisión parcial de las lesiones cutáneas, descar-

tándose reactivación sistémica.

Paciente 2

Varón de 45 años, sin antecedentes mórbidos. Inicia

cuadro de un mes de evolución con afectación del

estado general, sin fiebre y con lesiones induradas no

dolorosas en extremidades inferiores (fig. 3). En la analı́tica

solo destaca VHS 28 y PPD negativa. El estudio histopato-

lógico revela una paniculitis mixta sin vasculitis y presencia

de granulomas no necrosantes en la hipodermis de

tipo sarcoı́deo (fig. 4). Se solicita una radiografı́a de toráx

y TC de toráx que muestran adenopatı́as hiliares compati-

bles con sarcoidosis. Se aconsejó tratamiento con predni-

sona, a dosis de 1 mg/kg/dı́a durante un mes para bajar la

dosis a 20 mg/dı́a hasta la remisión parcial de las

lesiones.
Discusión

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que afecta

con mayor frecuencia a pulmones, ganglios linfáticos, piel y

ojos. Se caracteriza por la presencia de granulomas no

caseosos en los órganos afectados. La etiologı́a exacta de esta

enfermedad aú n se desconoce, se ha asociado con factores

autoinmunes, genéticos, infecciosos y medioambientales1–5.

Entre el 10 y el 35% de los pacientes con sarcoidosis sistémica

presentan lesiones cutáneas6. A pesar de que habitualmente

se presentan a lo largo de la enfermedad sistémica, se

ha descrito que pueden constituir la primera e incluso la

ú nica manifestación de la enfermedad7,8. Se considera que

la asociación de lesiones cutáneas con afectación sistémica es

un indicador de mayor gravedad de la enfermedad.

Las lesiones inespecı́ficas tienen mú ltiples manifestacio-

nes clı́nicas: lesiones atróficas, ulceradas, necrosantes, verru-

gosas, hipopigmentadas, patrón ictiosiforme, eritema

multiforme, calcificaciones, prurigo, eritrodermia y placas

alopécicas. El tipo de lesión inespecı́fica más importante es el

eritema nudoso que se presenta en un 3-25% de los casos de

sarcoidosis9.
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Las lesiones especı́ficas más importantes son: máculas,

pápulas, placas, lupus pernio, sarcoidosis de cicatrices y

sarcoidosis subcutánea o enfermedad de Darier-Roussy.

En los 2 casos presentados, la sarcoidosis se manifestó

inicialmente como una sarcoidosis subcutánea. Esta entidad

también es llamada enfermedad de Darier-Roussy, pues

fueron los primeros autores en definirla en 190410. Constituye

una manifestación poco frecuente de la sarcoidosis con una

incidencia entre el 1,5-6%, siendo más frecuente en mujeres

después de la quinta década11. Clı́nicamente se observan

nódulos subcutáneos en extremidades, indoloros, móviles y

sin signos de inflamación en la superficie cutánea12. Su

presencia se ha asociado con afectación sistémica de

sarcoidosis7.

La histopatologı́a demuestra una paniculitis de predominio

lobulillar sin vasculitis, con presencia de pequeños granulo-

mas «no caseosos» por la ausencia de necrosis central y

«desnudos», ya que están rodeados por una discreta corona de

linfocitos. Están compuestos por histiocitos epitelioideos y

células gigantes multinucleadas que podrı́an ser de tipo

Langhans o cuerpo extraño. Caracterı́sticamente, las células

gigantes de este granuloma pueden contener «cuerpos

asteroides» (compuestos por lipoproteı́nas y gránulos de

lipomucoproteı́nas), «cuerpos en concha» (cuerpos de Schauf-

mann) o partı́culas cristalinas. Aunque los granulomas

pueden estar próximos entre sı́, no suelen confluir. En

ocasiones se observa su calcificación13. Habitualmente la

epidermis y la dermis se observan sanas, ya que esta entidad

no es el resultado de la extensión de una sarcoidosis hacia la

grasa subcutánea, sino que es un trastorno inflamatorio que

afecta exclusivamente a la grasa subcutánea. A pesar de esto,

en ocasiones se observa un infiltrado linfocitario dérmico

perivascular superficial y profundo13.

El diagnóstico de esta entidad es clı́nico con confirmación

histológica. El diagnóstico diferencial se debe realizar

con otras enfermedades granulomatosas, por lo que deberán

solicitarse tinciones especı́ficas de PAS, Ziehl-Nielssen y luz

polarizada para descartar presencia de hongos, micobacte-

rias o cuerpos extraños birrefringentes. La tuberculosis debe

descartarse con exámenes como radiografı́a de tórax, PPD/

Quantiferon1, cultivos especı́ficos e histologı́a con granulo-

mas caseosos caracterı́sticos. El eritema nudoso constituye

un importante diagnóstico diferencial; clı́nicamente son

nódulos dolorosos en extremidades inferiores con cambios

inflamatorios en la superficie cutánea e histológicamente

corresponde a un tipo de paniculitis septal con ausencia

de granulomas sarcoideos lo que ayuda a diferenciar entre

ambas entidades. Sin embargo, también se ha descrito una

erupción de tipo eritema nudoso con cambios histológicos

granulomatosos de sarcoidosis, lo que puede llevar a

dificultades diagnósticas14,15.

El tratamiento de la sarcoidosis subcutánea es similar al

de la enfermedad sistémica. Los corticoides orales en dosis de

1 mg/kg/dı́a, seguidos de una disminución paulatina hasta

lograr la inactivación clı́nica, constituyen la alternativa más

eficaz. También los corticoides tópicos o intralesionales se han

utilizado con éxito en la afectación subcutánea8,16. Otros

tratamientos utilizados con resultados variables han sido:

hidroxicloroquina, metrotrexato, los anti-TNF-alfa, minoci-

clina, talidomida, colchicina e isotretinoı́na17,18.
El pronóstico depende de la afectación sistémica y de la

cronicidad de la enfermedad. Se ha descrito que si las lesiones

se presentan en el contexto de una sarcoidosis aguda con

adenopatı́as hiliares tendrı́an mejor pronóstico que si se

asocian a sarcoidosis crónica19,20. Las lesiones suelen resol-

verse de forma espontánea en 4 o 5 años, con el tratamiento

corticoide se ha observado remisión en pocos meses.

En resumen, se presentan 2 casos de sarcoidosis subcu-

tánea, por ser una manifestación infrecuente de esta entidad,

que puede preceder a la afectación sistémica. Un correcto

diagnóstico clı́nico-histológico de las lesiones cutáneas

facilita el estudio y tratamiento oportuno de la enfermedad

sistémica.
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