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RESUMEN

a sarcoidosis en una enfermedad granulomatosa que puede afectar casi cualquier érgano.

Se presenta mds frecuentemente entre la tercera y la cuarta década de la vida y hasta
el momento su etiologia es desconocida, aunque se sugiere que factores ambientales, exposicion a
algunos microrganismos y la predisposicion genética pueden ser importantes en su desarrollo. La
piel puede comprometerse hasta en un 30 % en los pacientes con sarcoidosis sistémica, con ma-
nifestaciones especificas, dentro de las cuales la de tipo papular es la mds comuin, o inespecificas,
como el eritema nodoso. Debido a que las lesiones cutdneas proveen un sitio accesible para realizar
el diagndstico de la enfermedad, es importante aprender a reconocerlas. En esta revision se hace un
repaso de las manifestaciones cutdneas mds frecuentes de la sarcoidosis y de su tratamiento, para
ello se realizé una busqueda en las bases de datos de Pubmed, Hinari y Cochrane hasta febrero del
2013, empleando palabras clave como sarcoidosis, y sarcoidosis cutdnea, en articulos publicados en
castellano e inglés, durante los tltimos 10 arios.
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ABSTRACT

Sarcoidosis is a granulomatous disease that can
affect almost any organ. It occurs most com-
monly between the third and fourth decade and
its etiology is unknown, but it is suggested that
environmental factors, exposure to certain mi-
croorganisms and genetic predisposition may be
important in its development. The skin may be
affected in 30 % of patients with systemic sar-
coidosis, presenting in this organ specific mani-
festation, being the papular de most common,
or unspecific as erythema nodosum, which is a
reactive phenomenon of the disease in which
there are non-granulomas. Because skin lesions
provide an accessible place for diagnosis of the
disease, it is important to learn to recognize. In
this review, we repass in the most common cu-
taneous manifestations of sarcoidosis and its
treatment, for that we researched in the databa-
ses PubMed, Cochrane Hinari and until February
2013, using keywords such as sarcoidosis, and
cutaneous sarcoidosis, in articles published in
Spanish and English, for the past 10 years.

KEY WORDS

Cutaneus sarcoidosis

Extrapulmonary manifestations of sarcoidosis
Treatment

Review

INTRODUCCION.

La sarcoidosis es un desorden multisistémico de
origen desconocido caracterizado por la forma-
cién de granulomas no caseificantes. Ademas
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de la piel puede afectar cualquier otro érgano
y es capaz de imitar una gran variedad de enfer-
medades, por eso en dermatologia es conocida
como la “gran simuladora” (1,2).

En este articulo se hace una revisién de la sar-
coidosis en relacién a su epidemiologia, mani-
festaciones clinicas, métodos de diagnéstico y
tratamiento, haciendo énfasis en las manifesta-
ciones cuténeas de la enfermedad. Para ello se
realiz6 una busqueda en las bases de datos de
Pubmed, Hinari y Cochrane hasta febrero de 2013,
empleando palabras clave como sarcoidosis y sar-
coidosis cutdnea, en articulos publicados en caste-
llano e inglés, durante los Gltimos 10 afos.

Epidemiologia

La sarcoidosis afecta personas de todas las ra-
zas y ocurre en todas las edades; sin embargo,
usualmente se desarrolla antes de los 50 anos
con un pico de incidencia entre la tercera y cuar-
ta década. Es més frecuente en el sexo femeni-
no con una relacién mujer/hombre de 1,2:1 en
caucésicos, y 1,3:1 en afroamericanos (1-4). En
general el estilo de vida no influye en la presen-
tacion de la sarcoidosis, no obstante se ha visto
que el habito de fumar podria ser un factor pro-
tector contra el desarrollo de ésta (5-7).

Las lesiones cutaneas suelen presentarse mas
en el género femenino y manifestaciones clini-
cas como el lupus pernio, ndédulos, placas, le-
siones psoriasiformes y el compromiso ungular
tienen una mayor frecuencia en pacientes afroa-
mericanos, mientras que el eritema nodoso, por
otra parte, es frecuente en escandinavos, y tiene
una baja prevalencia en japoneses (8,9). Los pa-
cientes de raza negra suelen presentar una en-
fermedad mas grave y aguda comparados con
los pacientes de raza blanca (2).

En Colombia no hay datos de prevalencia o in-
cidencia de sarcoidosis y hay pocos reportes de
caso de esta enfermedad en el pais. La revisién
clinica mas completa de casos de sarcoidosis en
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Colombia, fue realizada en 1976 en el Hospital
Santa Clara de Bogota, en donde se reunieron
51 casos de dicha enfermedad. En los resulta-
dos analizados en este articulo se encontré que
el compromiso en piel era el méas frecuente (25
% de los pacientes) luego de la sarcoidosis pul-
monar; datos muy similares a los reportados en
la literatura mundial (10).

Etiologia

El concepto actual sobre la patogénesis de la
sarcoidosis, es que ésta se debe a una respues-
ta inmune mediada por linfocitos Thl (linfoci-
tos colaboradores por sus siglas en inglés helper
tipo 1) en respuesta a antigenos ambientales en
un huésped susceptible. A pesar de que varios
agentes ambientales e infecciosos han sido pro-
puestos, no se ha probado una relacién defini-
tiva (11).

En el estudio ACCES (por sus siglas en inglés
de Estudio etioldgico caso-control sobre la sarcoidosis)
se reclutaron 736 casos de sarcoidosis y 706
controles y se les pidié que llenaran un extenso
cuestionario sobre su ocupacién y exposicio-
nes ambientales. Se encontrd que ocupaciones
como la cria de aves, la fabricacién de automo-
viles, ser profesor de secundaria o de la escuela
intermedia, trabajar en el desmotado de algo-
doén y la exposicién a la radiacién, insecticidas,
pesticidas, moho y ambientes hiimedos se ha-
llaban significativamente més en el grupo de los
pacientes con sarcoidosis cuando se compara-
ban con los controles (7,12).

Varios agentes infecciosos han sido también im-
plicados en el desarrollo de la sarcoidosis, de
ellos Mycobacterium tuberculosis ha sido el mas es-
tudiado, debido en gran medida a la similitud
histolégica de ambas entidades. Los intentos
por aislar la micobacteria en muestras de teji-
do con sarcoidosis no han conseguido resul-
tados consistentes; sin embargo, el empleo de
nuevas técnicas como la reaccién en cadena de
la polimerasa (PCR) y los estudios inmunolégi-
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cos utilizando ELISPOT (ensayo de puntos por
inmunoabsorcién unida a enzimas), parece au-
mentar la evidencia en favor de un posible vin-
culo entre ambas enfermedades (2,13,14). Ade-
mas, la deteccién molecular de la M. tuberculosis
ha sido relacionada con un peor prondstico en
sarcoidosis, y con mayor tendencia a la croni-
cidad (15). Otros agentes microbianos como el
Propionibacterium acnes, varios virus (Epstein Barr,
citomegalovirus, Herpes simple, Coxsackie B y
herpes humano tipo 8), hongos, espiroquetas,
especies de Borrelia y Tropheryma whipplei, han
sido sugeridos como agentes etioldgicos de la
sarcoidosis; sin embargo, la mayoria de estudios
carece de evidencia fuerte para apoyar dicha re-
lacién (2,16-18).

Se ha reportado desarrollo de sarcoidosis luego
de la administracién de interferén alfa para el
tratamiento de hepatitis C (19) y hay varios re-
portes de caso con inhibidores del factor de ne-
crosis tumoral alfa (38 casos en total, 22 casos
con etanercept, 10 casos con adalimumab y seis
casos con infliximab) (20,21).

Genética

La evidencia que apoya la influencia de la gené-
tica en la patogénesis de la sarcoidosis proviene
del agrupamiento familiar de esta enfermedad
(22,23), mayor suceptibilidad y severidad de la
enfermedad en ciertos grupos raciales (1) y del
aumento de la incidencia de sarcoidosis en ge-
melos monocigdticos comparada contra geme-
los dicigdticos (24,25).

En el estudio ACCES se demostré que los pa-
dres y hermanos de los pacientes con sarcoido-
sis tenfan cinco veces mas riesgo de desarrollar
la enfermedad que los controles (26,27). Varios
genes han sido implicados en la patogénesis de
la enfermedad, entre ellos se destacan el com-
plejo mayor de histocompatibilidad, la anexina
11, el gen de la butirifilina like 2, el factor de ne-
crosis tumoral, la interleuquina-1 y el receptor
de vitamina D entre otros (17).
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Sarcoidosis cutdnea

Patogénesis

El paso inicial en la formacién del granuloma
sarcoidal es el reconocimiento y fagocitosis de
un antigeno por una célula presentadora de
antigenos (CPA). Posteriormente esta célula le
presenta las particulas inmunogénicas no degra-
dables a los linfocitos T CD4, desencadenando
una respuesta inmune celular, con secrecién de
citoquinas (factor de necrosis tumoral ~-FNT-, in~
terleuquina -IL- 12, IL-15, IL-18, proteina infla-
matoria de macréfago tipo 1, proteina monoci-
tica quimiotactica tipo 1y factor estimulador de
colonias de granulocitos macréfagos ~-GM-CSF-)
que generan a su vez inflamacién granulomatosa
en los érganos blanco (28,29).

Los granulomas constituyen la principal carac-
teristica de la sarcoidosis. Son colecciones de
macréfagos y células epitelioides rodeadas de
linfocitos. En granulomas mas maduros, los fi-
broblastos y el colageno lo encapsulan y en al-
gunos casos se produce esclerosis que altera la
funcién y arquitectura organicas (26).

CLINICA

Lesiones cutaneas

Las manifestaciones cutéaneas de la sarcoido-
sis se presentan en 20-35 % de los pacientes y
usualmente se despliegan al inicio de la enfer-
medad (11,30). Cerca de 30 % de los pacientes
con lesiones cutaneas aisladas desarrollaré una
sarcoidosis sistémica luego de un periodo de
tiempo que varia entre un mes y un anho (31).
Estas manifestaciones son clasificadas como es-
pecificas (granulomas no caseificantes presentes
en la biopsia) o inespecificas (lesiones reactivas sin
formacién de granulomas) (cuadro 1) (32).

Lesiones cutdneas inespecificas

El eritema nodoso es la manifestacidn inespe-
cifica més comdn se presenta en 25 % de los
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casos de sarcoidosis. Clinicamente se observa
como nddulos eritematosos subcutédneos de
0,8 a 4 cm sobre la cara anterior de las piernas,
que sanan entre tres y ocho semanas sin dejar
cicatriz; representa una reaccién de hipersensi-
bilidad a un sinnimero de estimulos, incluyendo
medicamentos infecciones y enfermedades in-
flamatorias (33,34). En la histologia se aprecia
una paniculitis septal sin formacién de granulo-
mas (35).

El eritema nodoso usualmente se presenta en el
contexto de una sarcoidosis transitoria que no
requiere tratamiento. La triada de eritema nodo-
so, poliartritis aguda (a menudo con inflamacién
periarticular de tobillos) y linfadenopatia hiliar
bilateral es conocida como el sindrome de Lof-
gren, una forma aguda y auto limitada de sarcoi-
dosis que generalmente se resuelve en menos
de dos afos (32).

Otras manifestaciones cutdneas inespecificas
como calcificaciones, eritema multiforme, pru-
rito, acropaquia, edema en miembros inferiores,
pioderma gangrenoso y sindrome de Sweet son
poco comunes. (34,35)

Lesiones cutdneas especificas

Se manifiestan en 9-15 % de todos los pacientes
con sarcoidosis. La piel comprometida puede
ser hiperpigmentada, hipopigmentada o viola-
cea y puede haber cambios epidérmicos como
atrofia, descamacién telangiectasias o ulcera-
cién (35).

Papulas y placas

Las papulas son las lesiones cutdneas mas espe-
cificas de la sarcoidosis (fotograffa 1). Consisten
en lesiones elevadas de menos de 5 mm. Gene-
ralmente se localizan en la cara, especialmente a
nivel peripalpebral y en pliegues nasogenianos.
Tienen buen prondstico y sanan sin dejar cica-
triz. Cuando se les aplica presién con un vidrio
o con el dermatoscopio (diascopia), el color eri-
temato—violdceo se atenlia y aparece un color
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amarillo-café (descrito como jalea de manzana).
Las placas pueden aparecer de novo o prove-
nir de la confluencia de papulas (fotografia 2).
Son lesiones de mas de 5 mm que ocupan una
extension relativamente grande en comparacién
a su altura. Generalmente se localizan en la es-
palda, gltteos, caray superficie extensora de las
extremidades; sanan dejando cicatrices y se en-
cuentran asociadas a un curso crénico (9,32,35).
La sarcoidosis fotodistribuida es una rara forma
de sarcoidosis papular inducida por el sol con
prueba negativa de fotoprovocacién y que debe
ser diferenciada de la erupcidén solar polimorfa y
del lupus cuténeo (32).

Lupus pernio

Clinicamente se presenta como placas violaceas
infiltradas localizadas en la nariz, mejillas, la-
bios, orejas, y dedos de manos y pies; puede ser
desfigurante infiltrando incluso el cartilago y el
hueso. Suele ser més comtn en mujeres que en
hombres, tiene un curso crénico y se encuentra
asociada a formas de sarcoidosis fibrosante cré-
nica, incluyendo el compromiso del tracto respi-
ratorio superior (SURT, por sus siglas en inglés)
y la presencia de quistes 6seos. Usualmente es
refractaria al tratamiento con esteroides sisté-
micos y otros inmunosupresores. Las lesiones
angiolupoides pueden ser una variante del lupus
pernio diferenciadas por la presencia de telan-
giectasias prominentes (35,36).

Sarcoidosis en cicatrices

La sarcoidosis cutanea puede ocurrir en cicatri-
ces, tatuajes, alrededor de cuerpos extrafos e
incluso en lesiones de herpes zoster. Se presen-
ta como papulas o placas induradas, prurigino-
sas o dolorosas. Tanto cicatrices como tatuajes
previos deben ser examinados cuidadosamente
cuando se tenga la sospecha de sarcoidosis,
puesto que pueden facilitar el diagndstico de la
misma, brindando un sitio accesible para su es-
tudio histoldgico. Para realizar el diagndstico no
basta con ver los granulomas no caseificantes
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Fotografia 1. Presentacién papular de
sarcoidosis en una paciente de raza negra

Fotografia 2. Presentacion en placas de la
sarcoidosis en la misma paciente

en la biopsia (puesto que estos pueden verse
en relacién con un cuerpo extrafno); debe hacer-
se una correlacion clinica y excluirse otras en-
fermedades granulomatosas como infecciones
(37,38).
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Sarcoidosis cutdnea

Nédulos subcutaneos

La sarcoidosis subcutanea o sarcoide de Darier
Roussy es considerada como un desorden in-
flamatorio que compromete exclusivamente la
grasa subcuténea. Se caracteriza por multiples
nddulos de 0,5 a 2 c¢m, localizados con mayor
frecuencia en las extremidades superiores, de
forma bilateral y asimétrica. A diferencia del eri-
tema nodoso no es doloroso y no presenta eri-
tema. Ocurre principalmente en mujeres entre la
quinta y sexta década y en la mayorfa de los ca-
Sos se asocia a sarcoidosis sistémica, reportan-
dose esta Ultima hasta en el 80 % de los casos
(39,40). La sarcoidosis tumoral es rara pero se
han reportado tumores de hasta 10-30 cm en la
regién lumbosacra (32).

Sarcoidosis macular o hipopigmentada

Es mas frecuente en pacientes de raza negra. Se
presenta como areas maculares hipopigmenta-
das. Las biopsias de estas lesiones usualmente
fallan en demostrar la presencia de granulomas.
Las éreas induradas dentro de las méculas de-
ben ser biopsiadas para aumentar la posibilidad
de encontrar granulomas (9,35)

Sarcoidosis ulcerativa

Son lesiones ulceradas que pueden desarrollar-
se de novo o en lesiones preexistentes atréficas
y a menudo son secundarias a trauma. Ocurren
mas frecuentemente en mujeres y en pacientes
de raza negra. Clinicamente se presentan como
Glceras necréticas con bordes violaceos enro-
llados y una base atrdfica, rodeadas de placas
amarillentas hiperpigmentadas con telangiecta-
sias. Generalmente se producen en miembros
inferiores (area pretibial) y aunque pueden simu-
lar muchas enfermedades ulcerativas, el hallaz-
go de granulomas no caseificantes ayuda a guiar
el diagndstico (9,34,35).

Sarcoidosis verrugosa

La sarcoidosis verrugosa consiste en placas
nodulares, hiperqueratésicas, sobreelevadas y
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bien delimitadas. Generalmente se localiza en
los miembros inferiores y los pacientes suelen
tener afectacién sistémica, sobre todo pulmo-
nar (35).

Sarcoidosis eritrodérmica

La eritrodermia se define como un eritema con
o sin descamacién que cubre més de 90 % de
la superficie corporal. En la sarcoidosis no se
ha reportado un compromiso tan extenso y el
término sarcoidosis eritrodérmica se emplea
para pacientes que presentan areas extensas de
piel con eritema, induracién y descamacién. La
biopsia de estas areas evidencia inflitracién di-
fusa de granulomas en la dermis (9,35).

Sarcoidosis ictiosiforme

Es una presentacion poco frecuente de la sar-
coidosis, sélo uno de los casos previamen-
te publicados no se ha asociado a sarcoidosis
multisistémica. Las lesiones se presentan como
escamas grandes adheridas en el centro, que
simulan las escamas de un pez. Se presenta
principalmente en los miembros inferiores, so-
bre todo en el drea pretibial. En la histologia se
observan caracteristicas combinadas de ictiosis
y sarcoidosis (41)

Sarcoidosis psoriasiforme

Constituye una forma infrecuente de sarcoi-
dosis, representa el 0,9 % de las manifestacio-
nes cutaneas de la enfermedad. Algunos casos
ocurren en lesiones preexistentes de psoriasis.
Clinicamente es dificil diferenciar ambas condi-
ciones. Sin embargo, las lesiones de psoriasis
suelen ser mas eritematosas e hiperqueratdsi-
cas y sanan sin dejar cicatriz (35,42).

Sarcoidosis en mucosas

La sarcoidosis afecta las mucosas en raras oca-
siones; puede haber compromiso de la regién
oral, nasal y anogenital. Los caucésicos presen-
tan mayor compromiso de la cavidad oral y las
lesiones més frecuentes en este sitio son nédu-
los o edema localizado; también se presentan
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Ulceras, gingivitis e hiperplasia gingival. Los la-
bios suelen ser los méas comprometidos segui-
dos del paladar duro y blando, las encias la len-
gua y las amigdalas (30,43).

En la regién genital la sarcoidosis se presenta
como lesiones ulceradas, placas violaceas e hi-
popigmentadas, a nivel vulvar, perianal o escrotal
asociado o no a linfadenopatias inguinales (30).

Cambios en cuero cabelludo y uias

Las lesiones en cuero cabelludo se presentan
mas en pacientes de raza negra, pueden oca-
sionar alopecia cicatricial o no cicatricial en un
patrén localizado o difuso. Se han reportado
multiples morfologias desde lesiones que ase-
mejan una alopecia areata, hasta placas y né-
dulos infiltrativos. Generalmente se asocian a
otras manifestaciones en piel y a compromiso
pumonar (9,44).

La inflamacién sarcoidal alrededor de la matriz
ungular puede generar anormalidades en las
unas (hiperqueratosis subungular, acropaquia,
pitting, traquioniquia, paroniquia, pterigio, oni-
colisis, surcos longitudinales y decoloracién del
lecho ungular). EI compromiso ungular constitu-
ye un marcador de enfermedad crénica (45). La
mayoria de los casos se encuentran asociados
con quistes 6seos digitales, dactilitis sarcoidal y
lupus pernio (9,30).

Otras formas

Se han reportado algunas manifestaciones cu-
taneas de la sarcoidosis muy poco frecuentes
que simulan otras enfermedades de la piel, in-
cluyendo morfea, lupus discoide, liquen nitidus,
pustulas foliculares, eritema palmar, verruga vul-
gar, erupcién solar polimorfa, eritema giratum, y
liquen escleroso entre otras (9,34,35).

Cuadro 1. Resumen manifestaciones cutdneas de la sarcoidosis (9,32-45)

| Manifestaciones cutdneas | Caracteristicas relevantes

Eritema nodoso

Manifestacién inespecifica mas comdn, (25 % de los casos de sarcoidosis).
Se asocia a una enfermedad transitoria que no requiere tratamiento.
La triada de eritema nodoso, poliartritis aguda y linfadenopatia hiliar

Calcificaciones, eritema multiforme, prurito, acropaquia, edema en miem-
bros inferiores, pioderma gangrenoso y sindrome de Sweet

Las papulas son las lesiones cutédneas mas especificas de la sarcoidosis,
generalmente se localizan en la cara tienen buen prondstico y sanan sin

Al realizar la discopia se puede observar un color similar a la jalea de man-

Las placas se localizan en espalda, gllteos, cara y superficie extensora de
las extremidades, sanan dejando cicatriz y se encuentran asociadas a un

w

©

S

R= . .

g Sindrome de Lofgren

* bilateral

(]

k= Otras (poco frecuentes)

Papulas y placas

dejar cicatriz.
zana.

w

©

2

9 curso crénico.

a )

2 Lupus pernio

Lesiones angiolupoides

Localizado en nariz, mejillas, labios, orejas, y dedos de manos y pies; puede
ser desfigurante. Tiene un curso crénico y se encuentra asociada a formas
de sarcoidosis fibrosante crénica, incluyendo compromiso del tracto res-
piratorio superior (SURT, por sus siglas en inglés) y la presencia de quistes
6seos.

Variante del lupus pernio diferenciada por la presencia de telangiectasias
prominentes

Revista CES MEDICINA Volumen 28 No. 2 Julio - Diciembre / 2014

299



Sarcoidosis cutdnea

Cuadro 1. Resumen manifestaciones cuténeas de la sarcoidosis (9,32-45) (continuacion)

| Manifestaciones cutaneas | Caracteristicas relevantes

Sarcoidosis en cicatrices

Nédulos subcutaneos
(Sarcoide de Darier Roussy)

Sarcoidosis macular

Sarcoidosis ulcerativa

Sarcoidosis eritrodérmica

Especificas

[ctiosiforme

Psoriasiforme

Sarcoidosis en mucosas
verrugosa

Sarcoidosis en cuero
cabelludo y ufias

Otras formas

En cicatrices, tatuajes, alrededor de cuerpos extraios e incluso en lesiones
de herpes zoster. Debe descartarse una reaccién a cuerpo extrafio

En extremidades superiores de forma bilateral y asimétrica, no es doloroso
y NO presenta eritema, se asocia a sarcoidosis sistémica

Mas frecuente en pacientes de raza negra

Generalmente se producen en miembros inferiores (area pretibial) y aunque
pueden simular muchas enfermedades ulcerativas, el hallazgo de granulo-
mas no caseificantes ayuda a guiar el diagnéstico

Término empleado para pacientes que presentan areas extensas de piel
con eritema, induracién y descamacién

Asociado a sarcoidosis multisistémica, localizada en miembros inferiores,
sobre todo en el area pretibial.

Se debe diferenciar de la psoriasis en la cual las lesiones son mas eritema-
tosas e hiperqueratdsicas y sanan sin dejar cicatriz

La sarcoidosis afecta las mucosas en raras ocasiones; puede haber com-
promiso de la regién oral, nasal y anogenital.

Placas hiperqueratdsica en miembros inferiores, con frecuente compromi-
so sistémico (pulmonar).

Miltiples presentaciones, asociadas a compromiso crénico y multisistémico.

Morfea, lupus discoide, liquen nitidus, pastulas foliculares, eritema palmar,
verruga vulgar entre otras.

DIAGNOSTICO

tuberculosis, infeccién por hongos o micobac-
terias atipicas, reaccidn a cuerpo extrano (beri-
lio, zirconio, tatuajes, parafina, otros) y nédulos

El diagndstico de la sarcoidosis es un proceso
secuencial que incluye la recoleccién de infor-
macién clinica, el estudio histolégico en la cual
se documente inflamacién granulomatosa, ex-
clusién de infeccién y otras causas conocidas
de formacién de granulomas y compromiso de
al menos dos érganos; en general no se requie-
re confirmacién histolégica del segundo érgano
(cuadro 2) (47)

No se debe asumir que los granulomas cutédneos

aislados representan sarcoidosis y hay que in-
tentar descartar otros diagndsticos, tales como
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reumatoides (cuadro 2).

Existen varias condiciones clinicas que no re-
quieren biopsia para hacer el diagndstico; el
sindrome de Lofgren (adenopatfa hiliar bilateral
en la radiografia de térax, eritema nodoso, fie-
bre, artralgias/artritis), el sindrome de Heerfordt
(uveitis, parotiditis, fiebre), adenopatia hiliar bi-
lateral en radiograffa de térax y los signos positi-
vos de panda (captacién en parétida y glandula
lacrimal) y lambda (captacién hiliar bilateral y
paratraqueal derecha) en la gamagrafia con galio
67 (406).
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Cuadro 2. Recomendaciones para la evaluacion inicial en pacientes con sarcoidosis (26,46)

Prueba

Historia clinica (exposicién ocupacional y ambiental, sintomatologia) y examen fisico completo
Biopsia del érgano afectado, con tinciones especiales y cultivos

Rx de térax posteroanterior y lateral

Pruebas de funcién pulmonar (espirometria, capacidad de difusidn)

Cuadro hematico completo

Quimica sanguinea (calcio, enzimas hepaticas, creatinina y BUN)

Uroanalisis
Electrocardiograma
Exéamen oftalmoldgico

PRONOSTICO

En general, la sarcoidosis tiene un buen pronds-
tico. Muchos pacientes se encuentran asinto-
maticos y la resolucién esponténea ocurre hasta
en un 60 % de los casos. Sin embargo, algunos
presentan una enfermedad progresiva y crénica
con una mortalidad de 1 a 5 %, debida principal-
mente a falla respiratoria, compromiso cardiaco
o del sistema nervioso central (48,49).

Entre los factores de mal prondstico se encuen-
tran la raza negra, ser mayor 40 afnos, tener com-
promiso extratoracico o pulmonar avanzado
(estadio mayor a Il o una capacidad vital forza-
da menor de 1,5 litros), tener lupus pernio, una
duracién de la enfermedad mayor a dos afios o
compromiso esplénico. En general, el compro-
miso cutaneo se asocia a una enfermedad cré-
nica; sin embargo, el eritema nodoso asociado
a fiebre y artralgias tiene buen prondstico, re-
solviéndose espontaneamente en 4 a 8 semanas
(9,46,50).

TRATAMIENTO

Debido a que la enfermedad puede permanecer
estable o remitir espontaneamente, el trata-
miento no es necesario para todos los pacientes
con sarcoidosis; ademas, el tratamiento sistémi-
co conlleva a diversos efectos secundarios. En
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las lesiones de piel se recomienda tratamiento
en aquellas lesiones sintométicas, cosmética-
mente inaceptables para el paciente y en lesio-
nes de lupus pernio (ver cuadro 3) (32,46).

Usualmente el eritema nodoso es un proceso
autolimitado que no requiere tratamiento. En
caso de sintomas severos o persistencia de las
lesiones se pueden emplear antinflamatorios
no esteroideos, yoduro de potasio y esteroides
(35,51).

El tratamiento tradicional para la sarcoidosis
cutanea son los esteroides, que pueden ser em-
pleados de forma tdpica, intralesional o sistémi-
ca. Cuando las lesiones son muy extensas o no
responden al tratamiento tépico, se pueden em-
plear esteroides sistémicos en dosis que varian
entre 20-60 mg diarios de prednisona por varias
semanas y son disminuidos gradualmente, de-
pendiendo de la respuesta clinica (52,53).

Los antimaléricos, como la cloroquina e hidroxi-
cloroquina han demostrado ser ttiles en el tra-
tamiento de la sarcoidosis cutédnea y tienen un
mejor perfil de seguridad que los esteroides; sin
embargo, se deben realizar examenes oftalmo-
l6gicos cada 6 ~12 meses para detectar la toxi-
cidad retiniana que pueden ocasionar, especial-
mente en el caso de la cloroquina (54).

El metotrexate es otro ahorrador de esteroides

empleado en el tratamiento de la sarcoidosis. Es
utilizado en dosis que van de 10 — 25 mg sema-
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nales y se puede demorar hasta seis meses en
lograr la maxima respuesta, aunque sus efectos
se pueden observar desde el primer mes (35,46).
Las tetraciclinas, tanto la doxiciclina como la mi-
nociclina, han demostrado utilidad en el trata-
miento de la sarcoidosis cutanea (excluyendo el
lupus pernio) en varias series de casos. Aunque
hay quienes abogan que su papel en el mane-
jo de la sarcoidosis tiene que ver con el efecto
antimicrobiano en contra del P acnes, la mayoria
de autores relaciona los efectos benéficos de
las tetraciclinas con su papel antinflamatorio

(46,53). Mas recientemente se han empleado
antagonistas del factor de necrosis tumoral o
para el tratamiento de la sarcoidosis. Especial-
mente infliximab ha probado ser Gtil en el trata-
miento del lupus pernio (35).

Otros medicamentos y procedimientos que han
demostrado utilidad en el manejo de la sarcoi-
dosis cuténea, en algunas series de casos, son la
azatioprina, talidomida, leflunomida, pentoxifili-
na, alopurinol, isotretinoina, cirugia con laser y
la terapia fotodinamica (9,35,46,54).

Cuadro 3. Tratamiento de la sarcoidosis cuténea (46,53,54)

Medicamento/NE? Dosis Indicaciones Efectos secundarios
Yoduro de potasio 400-900 md Eritema nodoso Sintomas gastrointestinales. Vigilar
solucién al 10 % (C) dia sintomético refractario la funcién tiroidea

Propionato de
clobetasol crema
0,5 % (C)

Triamcinolona IL° (C)

Prednisona (C)

Cloroquina (C)

Hidroxicloroquina (C)

Metotrexate (C)

1-2 apliaciones
dia

3-10mg IL ¢/
mes

20-60mg dia

250-750 mg dia
200-400 mg dfa

10-25 mg
semanales

a AINES

Nédulos, péapulas y
placas limitadas.

Nédulos, papulas y
placas limitadas.

Lesiones crdnicas,
desfigurantes,
diseminadas, refractarias
especialmente

lesiones de lupus

pernio recalcitrantes o
ulcerativas.

Ahorradores de
esteroides o como
monoterapia, efectivos
en todo tipo de
lesiones,tiles en el
tratamiento de lupus
pernio

Lesiones resistentes

a esteroides,
especialmente util para
lesiones ulcerativas

Atrofia, estrfas, telangiectasias,
purpura, acné, foliculitis

Atrofia, hipopigmentacién

Gastritis, acné, folliculitis,
hipertensién, diabetes mellitus,
ganancia de peso, sindrome de
Cushing, osteoporosis, necrosis
vascular aséptica, osteoporosis y
psicosis

Retinopatia (menos frecuente con
la hidroxicloroquina), nauseas,
vémito, diarrea, necrosis hepética
(pacientes con porfiria cutdnea
tarda)

Hepatotoxicidad, neumonitis por
hipersensibilidad, pancitopenia,
neutropenia, inmunosupresion,
mucosistis dosis dependiente,

y nduseas. Se recomienda
suplementacién de acido félico
para reducir la toxicidad
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Cuadro 3. Tratamiento de la sarcoidosis cuténea (46,53,54) (continuacion)

Medicamento/NE? Dosis

Indicaciones

Efectos secundarios

Minociclina y
doxiciclina, 200

Tetraciclinas (D)

Formas limitadas, no
Gtiles en lupus pernio

Fototoxicidad, mareo, disconfort
gastrointestinal, reacciones de

mg/d; hipersensibilidad, decoloracién
tetraciclina, de los dientes y depésito dseo.
1,000 Contraindicadas en nifios menores
mg/d de 8 afos
Talidomida (D) 50-400mg dia Manifestaciones Teratogenicidad, neuropatia
cutaneas refractarias, periférica, sedacién, neutropenia.
especialmente en lupus
pernio
Isotretinoina (D) 0.4-1.3 mg/ Nédulos, placas Teratogenicidad, xerosis,
kg/d diseminados xerostomia, hipertrigliceridemia,
desfigurantes. queilitis, elevacién de enzimas
Especialmente (til en hepaticas.
lesiones verruciformes
Infliximab (C) 3-7mg/kgIVa  Lesiones diseminadas Reacciones alérgicas, reactivacién
las semanas 0,  desfugurantesy de granulomas tuberculosos,
2, and refractarias. infecciones, linfomas, enfermedad
6y luego cada desmielinizante
6 semanas

a: NE (nivel de evidencia); b: IL (intralesional)

CONCLUSIONES

Las manifestaciones cuténeas de la sarcoidosis
tienen multiples morfologias, de ahi su reputa-
cién de “gran simuladora”. Tener en mente las
distintas presentaciones cutaneas de la sarcoi-
dosis, facilita el diagndstico temprano de esta
enfermedad ya que la piel es un sitio accesible
para la toma de biopsias e implica una baja mor-
bilidad para el paciente.

En vista de los pocos datos epidemioldgicos
propios y de la severidad de la enfermedad es
importante comenzar a realizar una casuistica
local para determinar en comportamiento de la
sarcoidosis en nuestro medio.

El tratamiento actual de la sarcoidosis cutéanea

se encuentra respaldado por una serie de expe-
rimentos no controlados, estudios descriptivos,
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series de casos y recomendaciones de expertos.
En vista de los efectos desfigurantes que pue-
de acarrear dicha enfermedad se recomienda la
realizacién de estudios controlados aleatoriza-
dos para definir el manejo de eleccién
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