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Esclerodermia sistémica asociada
a sarcoidosis con afectacion cutanea:
a proposito de un caso

Systemic Sclerosis With Sarcoidosis and Skin
Manifestations: A Case Report

Sr. Director:

La sarcoidosis se ha asociado a procesos autoinmunes diver-
sos, como la cirrosis biliar primaria, la hepatitis autoinmune,
el vitiligo, las tiroiditis y la anemia perniciosa' asi como a
enfermedades del tejido conectivo como el sindrome de Sjo-
gren, la polimiositis, el lupus eritematoso sistémico (LES) o
la esclerodermia?3.

Presentamos el caso de una mujer de 59 anos de edad
que consultd el ano 2002 por disnea progresiva, pérdida de
peso y anorexia de un ano de evolucion. Como anteceden-
tes patologicos la paciente presentaba asma e hipertension.
La radiografia simple y la TAC toracicas mostraron un
patron intersticial reticulonodulillar en los campos pulmona-
res medios y superiores con linfadenopatias mediastinicas,
sugestivos de sarcoidosis. El test de funcion pulmonar deter-
mind un patron ventilatorio de tipo restrictivo (FVC 44% y
VEM1 38%) con DLCO del 38% (VN > 80%) en el test de difusion
de CO.

En la exploracion fisica se observaron ademas papulas
y placas eritematodescamativas en la espalda y en los
brazos (fig. 1), cuyo estudio histoldgico mostro la presencia
de granulomas no caseificantes con escasos linfocitos,
compatibles con el diagnéstico de sarcoidosis (fig. 2). En
la analitica sanguinea se detectaron niveles elevados de
la enzima conversora de la angiotensina (ECA) 271,1U/l
(valores normales [VN] 19-79 U/l) y aldolasa 13,7 U/l
(VN<7U/l), anticuerpos antinucleares positivos a titulos
altos (ANA) >1/320, con anticuerpos anti-centrémero y
anticoagulante lUpico positivos.

La paciente referia también haber presentado episodios
de fendmeno de Raynaud. En la exploracion fisica detallada
se observo la presencia de esclerodactilia con cicatrices en
los pulpejos de los dedos y telangiectasias en pulpejos y
labios (fig. 3). Durante el seguimiento, ademas, se observo

Figura 2  Telangiectasias en los labios.

la aparicion de una placa eritematoviolacea, pruriginosa,
en el antebrazo derecho, cuyo analisis histoldgico eviden-
cié la presencia de fibras de colageno engrosadas en la
dermis.

La radiologia simple de manos y antebrazos puso de
manifiesto la presencia de calcinosis. El estudio de la motili-
dad esofagica mostro la existencia de hipotonia del es6fago
medio y distal, y el ecocardiograma permitié objetivar una
disfuncion de tipo diastolico. No se observaron alteraciones
en la biopsia muscular.

Con el diagnodstico de sarcoidosis y esclerosis sistémica
(ES) tipo CREST (calcinosis, Raynaud, alteraciones esofagi-
cas, esclerodactilia, telangiectasias) se inicidé tratamiento
con prednisolona (60 mg/dia) y nifedipino (10mg/12h), con
lo que mejoraron tanto los aspectos clinicos como radiol6-
gicos de la afectacion pulmonar y cutanea de la sarcoidosis.
Posteriormente se afadi6 azatioprina (100 mg/dia) y la dosis
de prednisolona se redujo lentamente hasta suprimirse al
cabo de un ano de tratamiento, manteniéndose el trata-
miento con azatioprina.

En el aho 2004 la paciente presentod un episodio de uveitis
anterior, y el mismo ano ingresé en el hospital por progresion
de la sarcoidosis pulmonar. Por este motivo, a la azatioprina
se asocio el tratamiento con corticoides sistémicos junto
con colchicina oral. Los corticoides sistémicos fueron sus-
pendidos el ano 2006, la colchicina en 2008 y la azatioprina
posteriormente, en 2009. La paciente se encuentra actual-
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Figura 1 Papulas y placas eritematosas en la espalda.

Figura 3 Presencia de granulomas epitelioides en la dermis
de la biopsia cutanea de la espalda (H-E x200).
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mente asintomatica sin tratamiento y sin lesiones cutaneas
de sarcoidosis, siendo normales las pruebas funcionales res-
piratorias.

En nuestra revision de la literatura hemos encontrado un
total de 24 pacientes con ES y sarcoidosis?8. En 15 de estos
pacientes la ES fue diagnosticada entre 2 y 30 afhos antes que
la sarcoidosis, en 6 la aparicion de ambas enfermedades fue
simultanea y solamente en tres pacientes la sarcoidosis se
inicio antes que la ES.

Es importante destacar que la distincion entre ambas
enfermedades puede ser dificil, ya que las manifestacio-
nes respiratorias que presentan los pacientes pueden ser
similares*®. Los hallazgos cutaneos pueden desempefar un
papel crucial para el diagnostico de ambos procesos. En
nuestra paciente el estudio histopatolégico de las lesio-
nes cutaneas confirmoé el diagnodstico de sarcoidosis. En
la revision de la literatura solo hemos encontrado otro
caso ademas del nuestro en el que se describe la presen-
cia de granulomas sarcoideos cutaneos®. Por otro lado, la
exploracion minuciosa de la piel alert6 acerca de la exis-
tencia de la esclerodermia sistémica (sindrome CREST).
No esta claro si la coexistencia de la sarcoidosis con
enfermedades autoinmunes es una coincidencia o existe
un mecanismo patogénico comun®¢. Segin Cox et al. y
Takahashi et al. estas dos entidades probablemente res-
ponden a mecanismos patogénicos diferentes, porque su
inicio no es siempre simultaneo y su curso clinico es
distinto®#. En cambio, De Bandt et al. sugieren una etiologia
comun basandose en que observaron un inicio simulta-
neo de la sarcoidosis y de la ES en la mayoria de sus
pacientes’.

A nivel inmunolégico las alteraciones halladas en los
pacientes con sarcoidosis consisten en un aumento de la
produccion de citocinas derivadas de linfocitos Th1 (IL-2,
IFN-vy) durante la formacion de granulomas y un aumento
de citocinas derivadas de macréfagos (IL-1, IL-6, IL-8, IL-15,
TNF-a, IFN-y, GM-CSF), quimiocinas (MIP-1a, IL-16) y citoci-
nas fibrogénicas (TGF-B, PDGF e IGF-1), que inducen fibrosis
en los pacientes con enfermedad persistente®. En el caso de
la ES las citocinas implicadas en la induccion de la fibrosis son
el TGF-B y PDGF, coincidiendo con las citocinas implicadas
en la sarcoidosis persistente'®.

En resumen, es importante conocer ambos procesos y
actuar en consecuencia ante la aparicion de granulomas
sarcoideos en pacientes con esclerosis sistémica, asi como
de lesiones propias de esclerodermia en los pacientes con
sarcoidosis.
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