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Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica granulomatosa
que afecta a diversos o6rganos. Los mds afectados son
pulmones, ganglios linfaticos, piel y ojos. Cerca del 10 a
35% de los pacientes con sarcoidosis sistémica presentan
lesiones cutdneas que pueden preceder a las manifestacio-
nes sistémicas. Estas se clasifican en lesiones especificas si
la biopsia muestra granulomas «desnudos» o no especificas
si constituyen un proceso inflamatorio reactivo con ausen-
cia de granulomas. Dentro de las lesiones especificas se
encuentra la sarcoidosis subcutdnea o enfermedad de
Darier-Roussy, que se manifiesta clinicamente como nédu-
los subcutaneos en extremidades, indoloros, con ausencia
de inflamacién superficial y cuya histologia muestra una
paniculitis de predominio lobulillar con presencia de
granulomas sarcoideos.

El diagnéstico diferencial se debe realizar con el eritema
nudoso, paniculitis septal, que constituye la lesién inespeci-
fica mas frecuente de la sarcoidosis.

Se presentan 2 casos de sarcoidosis sistémica con
manifestacién cutdnea inicial tipo sarcoidosis subcutanea.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: coni.ram@gmail.com (C. Ramirez).

Paciente 1

Mujer de 46 afos, con antecedentes de diabetes mellitus
2, hipertensién arterial, miastenia gravis e hipotiroidismo.
Consulta por un cuadro de un mes de evolucién, caracte-
rizado por aumento de volumen y multiples nédulos
subcutaneos dolorosos Dbilaterales en extremidades
superiores e inferiores (fig. 1). Semanas después inicia
disnea de mediano esfuerzo. Se realiza biopsia de las
lesiones cutdneas cuyo estudio histopatolégico revela una
paniculitis de predominio lobulillar con granulomas «des-
nudos», sin vasculitis (fig. 2). Ademas, se realiza una biopsia
transbronquial la cual es compatible con sarcoidosis
pulmonar. La TC de térax demuestra adenopatias hiliares
y mediastinicas 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 inici6 tratamiento con prednisona, 20 mg/dia, por la
enfermedad pulmonar concomitante, observando remisién de
las lesiones cutdneas en 15 dias. Dos afios después, consulta
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Figura 1 - Paciente 1. Se observan multiples nédulos
subcutaneos en brazos y antebrazos. Ademas presenta
lesiones similares en extremidades inferiores.

Figura 2 - Paciente 1. Gorte histolégico que muestra en
detalle la presencia de granuloma no necrosante
«desnudo» en tejido subcutaneo.

nuevamente por la misma sintomatologia. Se indica terapia
con colchicina 0,5mg por via oral y una crema de arnica
tépica con remision parcial de las lesiones cutdneas, descar-
tandose reactivacién sistémica.

Paciente 2

Vardén de 45 afos, sin antecedentes modrbidos. Inicia
cuadro de un mes de evolucién con afectacién del
estado general, sin fiebre y con lesiones induradas no
dolorosas en extremidades inferiores (fig. 3). En la analitica
solo destaca VHS 28 y PPD negativa. El estudio histopato-
légico revela una paniculitis mixta sin vasculitis y presencia
de granulomas no necrosantes en la hipodermis de
tipo sarcoideo (fig. 4). Se solicita una radiografia de torax
y TC de torax que muestran adenopatias hiliares compati-
bles con sarcoidosis. Se aconsejé tratamiento con predni-
sona, a dosis de 1 mg/kg/dia durante un mes para bajar la
dosis a 20mg/dia hasta la remisiéon parcial de las
lesiones.

Figura 3 - Paciente 2. Se observa edema e induracion en
extremidades inferiores.

Discusion

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que afecta
con mayor frecuencia a pulmones, ganglios linfaticos, piel y
ojos. Se caracteriza por la presencia de granulomas no
caseosos en los 6rganos afectados. La etiologia exacta de esta
enfermedad alin se desconoce, se ha asociado con factores
autoinmunes, genéticos, infecciosos y medioambientales’™.
Entre el 10 y el 35% de los pacientes con sarcoidosis sistémica
presentan lesiones cutdneas®. 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
Unica manifestacién de la enfermedad’®. Se considera que
la asociacién de lesiones cutdneas con afectacion sistémica es
un indicador de mayor gravedad de la enfermedad.

Las lesiones inespecificas tienen multiples manifestacio-
nes clinicas: lesiones atréficas, ulceradas, necrosantes, verru-
gosas, hipopigmentadas, patrén ictiosiforme, eritema
multiforme, calcificaciones, prurigo, eritrodermia y placas
alopécicas. El tipo de lesion inespecifica més importante es el
eritema nudoso que se presenta en un 3-25% de los casos de
sarcoidosis®.

Figura 4 - Paciente 2. Corte histologico que muestra
presencia de granulomas no necrosantes en tejido
subcutaneo de tipo sarcoideo.
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Las lesiones especificas mdas importantes son: maculas,
papulas, placas, lupus pernio, sarcoidosis de cicatrices y
sarcoidosis subcutanea o enfermedad de Darier-Roussy.

En los 2 casos presentados, la sarcoidosis se manifestd
inicialmente como una sarcoidosis subcutanea. Esta entidad
también es llamada enfermedad de Darier-Roussy, pues
fueron los primeros autores en definirla en 1904'°. Constituye
una manifestacién poco frecuente de la sarcoidosis con una
incidencia entre el 1,5-6%, siendo mas frecuente en mujeres
después de la quinta década®. Clinicamente se observan
nédulos subcutidneos en extremidades, indoloros, méviles y
sin signos de inflamacién en la superficie cutdnea'®. Su
presencia se ha asociado con afectacién sistémica de
sarcoidosis’.

La histopatologia demuestra una paniculitis de predominio
lobulillar sin vasculitis, con presencia de pequefios granulo-
mas «no caseosos» por la ausencia de necrosis central y
«desnudos», ya que estan rodeados por una discreta corona de
linfocitos. Estan compuestos por histiocitos epitelioideos y
células gigantes multinucleadas que podrian ser de tipo
Langhans o cuerpo extrafo. Caracteristicamente, las células
gigantes de este granuloma pueden contener «cuerpos
asteroides» (compuestos por lipoproteinas y granulos de
lipomucoproteinas), «cuerpos en concha» (cuerpos de Schauf-
mann) o particulas cristalinas. Aunque los granulomas
pueden estar proximos entre si, no suelen confluir. En
ocasiones se observa su calcificacién'®. Habitualmente la
epidermis y la dermis se observan sanas, ya que esta entidad
no es el resultado de la extensién de una sarcoidosis hacia la
grasa subcutanea, sino que es un trastorno inflamatorio que
afecta exclusivamente a la grasa subcutanea. A pesar de esto,
en ocasiones se observa un infiltrado linfocitario dérmico
perivascular superficial y profundo™.

El diagnéstico de esta entidad es clinico con confirmacién
histolégica. El diagnéstico diferencial se debe realizar
con otras enfermedades granulomatosas, por lo que deberan
solicitarse tinciones especificas de PAS, Ziehl-Nielssen y luz
polarizada para descartar presencia de hongos, micobacte-
rias o cuerpos extrafos birrefringentes. La tuberculosis debe
descartarse con exdmenes como radiografia de térax, PPD/
Quantiferon®), cultivos especificos e histologia con granulo-
mas caseosos caracteristicos. El eritema nudoso constituye
un importante diagnéstico diferencial; clinicamente son
nédulos dolorosos en extremidades inferiores con cambios
inflamatorios en la superficie cutdnea e histolégicamente
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
erupcién de tipo eritema nudoso con cambios histolégicos
granulomatosos de sarcoidosis, lo que puede llevar a
dificultades diagnésticas™*®.

El tratamiento de la sarcoidosis subcutdnea es similar al
de la enfermedad sistémica. Los corticoides orales en dosis de
1 mg/kg/dia, seguidos de una disminucién paulatina hasta
lograr la inactivacién clinica, constituyen la alternativa mas
eficaz. También los corticoides tépicos o intralesionales se han
utilizado con éxito en la afectacién subcutdnea®'®. Otros
tratamientos utilizados con resultados variables han sido:
hidroxicloroquina, metrotrexato, los anti-TNF-alfa, minoci-
clina, talidomida, colchicina e isotretinoina®’:%,

El pronéstico depende de la afectacién 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
adenopatias hiliares tendrian mejor prondstico que si se
asocian a sarcoidosis crénica’®®. Las lesiones suelen resol-
verse de forma espontdnea en 4 o 5 afios, con el tratamiento
corticoide se ha observado remisién en pocos meses.

En resumen, se presentan 2 casos de sarcoidosis subcu-
tanea, por ser una manifestacién infrecuente de esta entidad,
que puede preceder a la afectacién sistémica. Un correcto
diagnéstico clinico-histolégico de las lesiones cutdneas
facilita el estudio y tratamiento oportuno de la enfermedad
sistémica.
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