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Resumen.—Hasta en el 25% de los pacientes con sarcoido-
sis existe sintomatologia dermatolégica y es rara la aparicion
de nédulos subcuténeos especificos como manifestacion de
esta entidad. Estos pueden, incluso, anteceder a otras mani-
festaciones de sarcoidosis.

Se presenta el caso de una mujer de 38 afios de edad, con
nodulos subcutaneos asintomaticos en miembros que corres-
pondian a granulomas sarcoideos profundos en el estudio his-
tolégico. No presentaba otros datos extracutaneos. En las
pruebas de imagen realizadas se encontraron adenopatias pa-
ratraqueales derechas. Con todo ello se llegé al diagnéstico
de sarcoidosis, en su doble vertiente subcutanea y pulmonar
(estadio 1.

La sarcoidosis subcutanea es probablemente una entidad in-
fradiagnosticada, ya que existen menos de 40 casos recogi-
dos en la literatura médica. Su valor estriba en que puede
ser la primera manifestacion de una sarcoidosis extracutanea
o sistémica, por lo que se hace necesario considerar esta for-
ma de sarcoidosis en el diagnéstico diferencial de las lesio-
nes nodulares subcuténeas asi como el seguimiento estre-
cho de estos pacientes.

Palabras clave: sarcoidosis, sarcoidosis subcutanea, granu-
loma sarcoideo.
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INTRODUCCION

La afectacién cutanea en la sarcoidosis, enferme-
dad granulomatosa multisistémica de etiologia des-
conocida, puede aparecer hasta en el 25 % de los
pacientes!. Estas lesiones cutaneas se dividen clasica-
mente en lesiones especificas de sarcoidosis, de las
que el lupus pernio es la mas caracteristica, y proce-
sos inespecificos, dentro de los cuales el mads frecuen-
te es el eritema nudoso. La aparicién de nédulos sub-
cutaneos especificos es una manifestaciéon cutanea
rara de sarcoidosis? y, cuando se diagnostican, hasta
en la mitad de los casos anteceden al resto de los sin-
tomas extracutaneos®®.
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SUBCUTANEOUS SARCOIDOSIS AS THE FIRST
MANIFESTATION OF SYSTEMIC DISEASE

Abstract.—There are dermatological symptoms in up to 25%
of patients with sarcoidosis, and the appearance of specific
subcutaneous nodules as a manifestation of this entity is rare.
They may even predate other manifestations of sarcoidosis.
\We present the case of a 38-year-old woman with asympto-
matic subcutaneous nodules in the limbs, which corresponded
to deep sarcoid granulomas in the histological study. She did
not present with any extracutaneous indications. The imaging
tests performed revealed right paratracheal adenopathies.
This led to the diagnosis of sarcoidosis, in both its subcuta-
neous and pulmonary forms (stage ).

Subcutaneous sarcoidosis is probably an underdiagnosed en-
tity, as fewer than 40 cases are reflected in literature. Its val-
ue lies in the fact that it may be the first manifestation of ex-
tracutaneous or systemic sarcoidosis, which means that this
form of sarcoidosis must be considered in the differential di-
agnosis of subcutaneous nodular lesions; close follow-up of
these patients is also necessary.

Key words: sarcoidosis, subcutaneous sarcoidosis, sarcoid
granuloma.
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Se presenta un caso de sarcoidosis multisistémica
que inicio6 clinicamente con la presencia de nédulos
subcutaneos especificos.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 38 anos de edad, de raza blanca, sin
antecedentes de interés, consulté por lesiones nodu-
lares asintomdticas en mano, antebrazo y cara anterior
de rodilla derechos de 3 meses de evolucion. No refe-
ria otra sintomatologia cutdnea o sistémica. A la ex-
ploracion fisica se encontraron en estas localizacio-
nes numerosas lesiones nodulares, redondeadas, de
tamano entre 1y 2 cm de didmetro, sin cambios epi-
dérmicos en la piel suprayacente y que a la palpacion
resultaban de consistencia firme, moviles, no adheri-
das a planos profundos o dolorosos (fig. 1).

Se llevaron a cabo dos biopsias cutaneas de sendos
noédulos. En el estudio histolégico se pusieron de ma-
nifiesto, en el tejido celular subcutineo, abundantes
lesiones granulomatosas constituidas por linfocitos,
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Fig. 1.—Nddulo subcutdneo redondeado con piel suprayacente de
caracteristicas normales localizado en antebrazo derecho.

Fig. 2.—Imagen panoramica, donde se observan en la dermis pro-
funda (interfase dermis-hipodermis) estructuras granulomatosas
(flecha). (Hematoxilina-eosina, x40.)

Fig. 3.—Detalle de la figura 2. Se advierten estructuras granuloma-

tosas sarcoideas redondeadas, constituidas por células epitelioides

y gigantes multinucleadas, sin necrosis central ni corona linfocitaria.
(Hematoxilina-eosina, x250.)

histiocitos epitelioides y células gigantes multinuclea-
das, sin necrosis central o corona linfocitaria, pero
rodeados de fibrosis concéntrica. En una de las biop-
sias estos granulomas alcanzaban la dermis profunda,
respetando, en todo caso, la epidermis. Las tinciones
con Zielh-Neelsen, dacido peryédico de Schiff (PAS) y

metenamina argéntica resultaron negativas, asi como

el estudio de cristales u otros cuerpos extranos. El
diagnéstico histopatolégico fue dermatitis granulo-
matosa sarcoidea profunda (figs. 2y 3).

Las pruebas complementarias iniciales, que inclu-
yeron hemograma, bioquimica (con calcio), coagula-
cion y proteinograma, sistematico de orina, velocidad
de sedimentacion globular (VSG), proteina C reactiva
(PCR), factor reumatoide, anticuerpos antinucleares,
Mantoux, radiografia de térax y electrocardiograma,
exploracién oftalmolégica, cultivo para micobacte-
rias y hongos de muestra cutdnea resultaron sistema-
ticamente normales o negativas. S6lo destaco la pre-
sencia de un valor elevado de la enzima de conversion
de la angiotensina (ECA), 68,7 U/l (normal entre
8y 52 U/l), asi como de calciuria en orina de 24 h,
312 mg/ 24 h (normal entre 50 y 200 mg/ 24 h).

En la evaluacién por parte del servicio de neumo-
logia, las pruebas de funcién respiratoria, incluyendo
prueba de difusion, fueron normales, observandose
tan s6lo un cuadro de leve hiperreactividad bronquial,
que se manejo con esteroides inhalados. Se realiz6
una TC toracica, donde se hallaron adenopatias me-
diastinicas paratraqueales altas derechas y precarina-
les y subcarinales, asi como cuatro nédulos pulmona-
res inespecificos en 16bulo medio y otro en segmento
posterior del 16bulo superior derecho, menores de
1 cm que, considerando los hallazgos en la piel, se in-
terpretaron como sarcoidosis pulmonar en estadio 1.

Con el diagnéstico de sarcoidosis se instauro6 trata-
miento con prednisona a dosis de 20 mg/dia y poste-
rior pauta descendente, con mejoria progresiva de la
sintomatologia, desapareciendo totalmente los nédu-
los subcutdaneos tras 9 meses de tratamiento y norma-
lizandose la ECA. Durante todo este tiempo, la pa-
ciente no present6 afectaciéon de otros sistemas y las
revisiones llevadas a cabo por el servicio de neumolo-
gia no revelaron alteraciones significativas.

En la dltima revision, 5 meses después de finalizar el
tratamiento, se constataron dos nuevos noédulos sub-
cutaneos, de 2 meses de evolucion, en antebrazo
derecho y muslo izquierdo, de pequeno tamano, no
dolorosos, cuya aparicién se habia acompanado de
elevacion clara de la ECA 'y calciuria mantenida, man-
teniéndose la paciente asintomatica desde el punto de
vista respiratorio y persistiendo normalidad en las
pruebas de funcion respiratoria y radiografia tordcica.
En esta ocasion, se decidié observacion, sin instaurar-
se tratamiento alguno.

DISCUSION

Aunque la primera descripcién de nédulos subcu-
taneos sarcoideos data de 19047, Vainsencher y Win-
kelmann, en una revision de la literatura médica en
1984, solo encuentran 13 casos claros de sarcoidosis
subcutanea, a los que anaden 3 casos propios®. Se tra-
ta, por lo tanto, de una entidad rara de la que actual-
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mente existen menos de 40 casos publicados®, aunque
probablemente esté infradiagnosticada.

Epidemiolégicamente, aparece de forma mas fre-
cuente en mujeres entre la cuarta y la sexta décadas
de la vida, predominantemente orientales, siendo
raro entre las de raza caucdsica®*, como es nuestro
caso. Estas lesiones nodulares, localizadas habitual-
mente en extremidades y tronco, con histologia de
granulomas sarcoideos no caseificantes, aparecen tan
s6lo entre el 1,4y el 6 % de los casos de sarcoidosis
sistémica®*.

Se trata de nédulos tnicos o multiples, profundos,
firmes, no dolorosos, con la piel suprayacente de ca-
racteristicas normales''?, aunque en lesiones muy evo-
lucionadas puede haber cambios epidérmicos tipo
atrofia o hiperpigmentacion!®. Pueden coexistir en
extremidades con nédulos eritematosos violdceos, do-
lorosos, de instauracién subita, correspondientes a
brotes concomitantes de eritema nudoso, o aparecer
sobre cicatrices como ocurre con otras manifestacio-
nes cutaneas especificas de sarcoidosis!’. Sin embargo,
aunque esta sintomatologia cutanea puede ser la uni-
ca manifestacion de una sarcoidosis, lo habitual es que
exista afectacion en otros 6rganos®*. El hallazgo ex-
tracutdneo mas frecuentemente descrito asociado a
la sarcoidosis subcutdnea son las adenopatias hilia-
res®, como es el caso que se describe. Estas manifes-
taciones clinicas cutdneas especificas suelen aparecer
en las formas agudas de la sarcoidosis sistémica, inclu-
SO en ocasiones, como en nuestra paciente, como su
primera manifestacién®s.

En cuanto a los criterios diagnésticos de sarcoido-
sis'y, en particular, de la forma subcutanea, se requiere
un cuadro clinico o radiolégico compatible, junto con
la presencia en el tejido adiposo subcutaneo de gra-
nulomas epitelioides «desnudos», sin corona linfocita-
ria, no caseificantes, con cultivos y tinciones negativos
que descarten un origen infeccioso!!'12. El papel de la
ECA parece que se encuentra mas en el seguimiento
de la enfermedad que como elemento diagnostico, ya
que deriva de las células epitelioides del granuloma 'y
corresponde a la «carga de granuloma» en cada mo-
mento!, como se ha observado en nuestro caso.

En cuanto al pronéstico, éste depende fundamen-
talmente de la afectacion extracutanea que acompane
al cuadro, ya que los noédulos subcutaneos se resuel-
ven bien espontdneamente en 4 0 5 anos o con trata-
miento corticoideo oral, como en nuestra paciente®!2,
Generalmente, cuando aparecen en las fases tempra-
nas de la enfermedad se resuelven en poco tiempo,
mientras que si surgen tardiamente, persisten y se aso-
cian con mayor compromiso de otros 6rganos®.
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