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Para los que practicamos la Medicina
Interna hay ciertas enfermedades que
tienen como un “atractivo” especial.
Probablemente este atractivo especial
dimana de que estas enfermedades estan
rodeadas de un halo de misterio.

Los experimentadores y bioquimicos
buscan afanosamente los indicios que
permitan estructurar un conocimiento
etioldgico-fisiopatoléogico 'y bioquimico
integral de estas enfermedaden mientras
que los clinicos al ritmo del progreso de la
ciencia perfeccionamos nuestros métodos
diagnésticos de manera tal que podemos
descubrirlas cada dia con mayor facilidad.

Una de estas enfermedades “misterio-
sas” es la sarcoidosis o linfogranuloma-
tosis benigna de Bosnier-Boeck-Shau-
mann. Esta entidad es considerada una
reticulosis benigna con lesiones de tipo
nodular granulomatosas de evolucién
téorpida y tendencia esclerosante que se
presentan con una amplia distribuciéon en
el organismo. La piel, los ganglios
linfaticos, las glandulas lagrimales y sa-
livales, la uvea ocular, el pulmén, el higado
y el bazo, la médula 6sea, son asiento con

frecuencia de las lesiones granulomatosas
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sarcoidoticas. Pero quizas el hecho mas
interesante de esta enfermedad lo
constituya el desconocimiento actual de su
etiologia y su intrigante relaciéon con la

tuberculosis.

Numerosas hipétes's han sido plan-
teadas en relacién con la etiologia de esta
afeccién; pero es mayoritaria la opinién de
que exista alguna relacion con la
tuberculosis. Muchos hechos avalan esta
opinién: el parecido histolégico; ya que
solamente la ausencia de caseosis
diferencia el granuloma sarcoiddtico del
tuberculoso; la coexistencia de tipicas
lesiones tuberculosas post morten o en
ocasiones el desarrollo de enfermedad
tuberculosa activa en pacientes
diagnosticados de Sarcoidosis. Para los
defensores de esta hipdtesis seria una
forma inmunoalérgica especial de una

tuberculosis benigna.

Otras opiniones estiman que se trata de
una enfermedad multicausal en la que lo
caracteristico es una forma de respuesta
tisular ante diferentes estimulos o
antigenos. Darior habla de antigenos
fosfaticos. Refoem considera que algunos
casos pueden estar relacionados con
intoxicacién por berilio, cuarzo o antigenos
bacterianos, (bacilos de la lepra, brucelas,

micosis, sifilis, etc.). Lo difuso de las

manifestaciones  morfopatologicas, las
alteraciones bioquimicas como
hipercalcemia e hiper-

gammaglobulinemia y la cutdnea reaccién
de Kueim atestiguan el concepto



de que la enfermedad tiene como base una
reaccién sistémica de orden tisular e
inmunolégico. Como los pacientes afectos
de esta entidad iro abundan en nuestras
Salas de Medicina es nuestro propésito
presentar un caso que, a nuestro juicio,
reune una serie de caracteristicas tipicas
de dicha enfermedad.

RESUMEN DEL CASO:

H.C. 516110, Hospital “Cdte. Manuel Fajardo” —
Habana.

Paciente E.S.H., Sexo F. Edad 35 afios.

Ingresa en julio de 1967 por presentar aumento de
volumen de ambas regiones paroti- deas. Ha sido
saludable hasta que 3 meses antes de su ingreso
comenzé a presentar lagrimeo, congestién y dolor
ocular bilateral. Al mismo tiempo noté aumento de
volumen doloroso de las regiones parotideas, cefaleas y
dolor en toda la cara y obstruccion nasal. Como
sintomas concomitantes refiere dolor toracico difuso al
toser, tos sobre todo nocturna con expectoracién
mucosa 0 mucopuru- lenta ocasionalmente. Manifiesta
ademas gran decaimiento y pérdida de 10 libras de
peso.

Al examen fisico se constata: el aumento de volumen
cervical bilateral que corresponde a ambas glandulas
parotideas de consistencia firme; aumento de volumen
de ambas glandulas lagrimales. Pequenas
adenomegalias firmes, movibles, no dolorosas, en
ambas regiones laterales del cuello, epitrocleares y
axilares. Sepsis oral intensa.

El resto del examen fisico es negativo.

Los APF y APP asi como otros datos de la anamnesis
no aportan algo significativo.

Los exdamenes complementarios practicados a la

paciente arrojaron los resultados que a continuacién se

relacionan:
I Exdmenes de laboratorio de rutina:
Glicemia 95
Urea 28
V.E.S. 28 mm

Hemograma—Muy ligera anemia hipo- crémica.
Leucocitosis y conteo diferencial dentro de limites
normales sin que se observen elementos anormales ni

células linfomonocitarias.
Pruebas serologicas para la sifilis.
Negativas.
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II) Otras investigaciones de quimica sanguineas :

Fosfatemia: 5 mg% —Normal.

Calcemia: 11.8 mg% —Ligeramente elevada.
Bilirrubinemia: Total 0.60 mg%; Directa 0.30 mg%.
Proteinas plasmaticas: Total 7.5 g%; Albimina 4%,
Globulina 3.5 g%.

Creatinina: 1.7 mg%.

Acido urico: 5.8 mg%.

Fosfatasa alcalina — 5 U.

IIT) Pruebas de funcién hepdtica:

Pruebas de floculacién:

Cefalina-colesterol (Hanger) Positivo + + +. Takata
Ara-Positivo +.

Timol (turbidez) = 2.6 U.

Prueba de BSdJ.: 8.5% de retencién a los 45 minutos.

IV) Otros examenes hematolégicos:

Tiempo de coagulacién (Lee-White) 5 min. Tiempo de
sangramiento (Buke) 19/& min. Tiempo de
protrombina 52%.

Investigacién de células L.E. negativa.

V) Otras investigaciones:

Conteo de Addis del sedimento urinario normal.
Prueba cutdnea de la Tuberculina (Mantoux)

negativo.
E.C.G. Sugestiva de H.V.I.

VI) Exdmenes Radioldgicos:

Pielografia I.V. No hay alteraciones.
Telecardiograma: configuraciéon y diAmetros
cardioadrticos dentro de limites normales. Mareado
engrosamiento hiliar bilateral. Moteado micronodular
eu ambas regiones paraliiliaree.

El aspecto radiogrédfico es compatible con la
sarcoidosis clinicamente planteada.

Manos: pequenio defecto 6seo de la cortical de la
primera falange del dedo medio de la mano derecha.
Craneo: Silla turca balonada sin erosién de sus
bordes.
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Fig. 1.—Placa en Telecardiograma. Obsérvese el fino
infiltrado reticulonodular en ambos campos pulmonares
y el engrosamiento biliar por adenopatias.

Marcados signos de hiperostosis frontoparie- lal
interna.

Tomografia del térax: los cortes tomografieos
practicados demuestran la existencia de adenopatias
en ambas regiones biliares, mas voluminosas en el lado
derecho, las cuales son intrapulmonares.

Los bronquiotroncos son permeables.
El aspecto radiograficos es compatible con
sarcoidosis.

Fdo. Dr. Luis Llerena Rojas

VII) Pruebas funcionales respiratorias.
Conclusiones:

Esta paciente presenta una enfermedad de tipo
restrictivo con dafio de la difusién. El patrén
restrictivo estd dado por un maximo volumen, minuto
elevado con relacién a su capacidad vital. El retardo de
la capacidad vital cronometrada sugiere disminucién
de la elasticidad pulmonar ya que no existen signos de
obstruccién bronquial.

El patrén de difusién dafiado estd dado por la
insaturaciéon arterial de reposo con un contenido
arterial de COz normal y la misma unida al cuadro
clinico radiolégico lo interpretamos como de bloqueo
alveolocapilar ya que no

Fig 2—Tomografia del mismo caso donde se observa las gruesas adenopatias del hilio derecho
y parcialmente las del izquierdo.
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Fig. 3—Radiografia de las manos donde se observa algunas pequerias imdgenes de esteolisis
en las falange —osteitis de Jungling—

Fig. 4. Electroforesis de las proteinas plasmdticas. Se observa la gruesa banda de la gamma
globulina 36%.
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Fig. 5—Biopsia hepdtica por puncién. Obsérvese un granuloma tipico sin
caseosis.

existen datos para catalogarlo como de hipo-
ventilacién alveolar o distribucién irregular del aire
inspirado.

El hecho de que la saturacién arterial no llegue al 100%
con la administracién de oxigeno puro lo interpretamos
como un aumento de la admisién de sangre venosa por
cortocircuito venoarterial ya que el oxigeno disuclto en
plasma llega apenas a un mi por cada 100 cc de sangre.

VIII) Laparoscopia:

Higado: Aumentado de tamafo de color rojo vivo
brillante, consistencia aumentada, de superficie lisa,
presentando sobre la misma infinidad de lesiones
blanco amarillenta, poco prominentes, siendo mucho
méds numerosas en el lébulo izquierdo que en el
derecho.

Vesicula: de tamano normal con aumento de la
vascularizacién.

Bazo: aumentado de tamafio, de color rojo palido.
Genitales internos de aspecto normal.

Existen pequena cantidad de liquido sanguinolento en
la pelvis.

Conclusiones: El aspecto corresponde con un higado
infiltrado (¢sarcoidosis?).

IX) Biopsia hepdtica:
Diagnoéstico: Sarcoidosis hepética.

Fdo. Dr. A. Paramio

Discusion

Desde que el caso fue ingresado, nuestro
enfoque diagirdstico fue dirigido al
despistaje de una sarcoidosis. La paciente
se presentaba como un sindrome de
Mikulicz; es decir con un aumento de
volumen bilateral de las gldndulas salivales
(parétidas, submaxilares y sublinguales) y
lagrimales y aunque este es un sindrome
multicausal, la aparente lentitud vy
benignidad de la enfermedad, que cursa un
sindrome general muy ligero y un sindrome
adénico difuso, pero con adenomegalias
muy discretas, nos hizo sospechar esta
entidad en

primer lugar. Las

investigaciones  fueron  dirigidas a
demostrar ésta y a descartar otras posibles
etiologias.

Por el simple estudio clinico del caso es
facil descartar las afecciones inflamatorias
agudas de las glandulas salivales
(parotiditis epidémica o paperas, afeccién
sistémica viral con un cuadro clinico bien
definido o la inflamacién aguda bacteriana

de causa local gene-



raimente supurativa o fie causa séptica
sistémica.

Tgualmente es facil diferenciar las in-
flamaciones crénicas, bien la supurativa
crénica o la litiasis con sus brotes inter-
mitentes. Las crénicas de etiologia espe-
cifica como tuberculosis o sifilis requieren
uira  investigacién
minuciosa; aunque debemos sefalar su
relativa rareza.

diferencial mas

Tampoco es planteable las neoplasias
benignas o malignas.

Practicamente se limitaba el diagndstico
a diferenciar entre las afecciones capaces
de dar un aumento de volumen lento de
las glandulas lagrimales y salivales sin
signos inflamatorios agudos, indoloras,
bilateral y simétrico. Este sindrome clinico
puede ocurrir de modo idiopatico sin
repercusion sistémica dedenomindndose
enfermedad de jVlikulicz, con uira
infiltracién linfoide y esclerosis secundaria
de las glandulas u ocurrir en el curso de
otras afecciones como la sarcoidosis, la
linfoide
eritematoso sistémico

leucosis créonica, el lupus
o el sindrome de Sjégren.

No podiamos hablar propiamente del
sindrome de Heerfordt, ya que éste exige
la presencia de uveites y en nuestra
paciente no se demostr6 la presencia de
iridociclitis, aunque habia referido sin-
tomas oculares como lagrimeo y dolor en
los ojos.

Nuestra paciente 110 presentaba mani-
festaciones cutdneas de las descritas como
tipicas de la sarcoidosis: placas de lupus
pernio o lesiones macronodulares de Boeck
o micronodulares (lupoides miliares).

Si se analizan los datos clinicos, ana-
tomapatolégicos, radioldgicos y humorales
que el
proporciona, se arriba a la conclusion de

estudio de este caso nos

que en conducen al

diagnéstico de sarcoidosis. Analicemos

conjunto ellos

esto, algo mas detenidamente.
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Ya habiamos sefalado que el cuadro
clinico se hacia sospechoso: 3 meses de
evolucién térpida, sindrome de Mikulicz
repercusiéon general,
respiratorios comunes sin alteraciones al
examen fisico, discreta reaccién ade-

escasa sintomas

nomegdalica; pero evidencias maéas con-
cluyentes surgen de la investigacién mi-
nuciosa de la paciente. El examen ra-
diol6gico de térax comprobé adenoine-
galias biliares bilaterales y simétricas y
un infiltrado reticulonodular fino en
ambos campos pulmonares partiendo de
los hilios en forma radiada; imagen ésta
que resulta muy sugestiva de Sarcoidosis.

El estudio de la funcién respiratoria
demostr6 una disfuncién restrictiva y
difusional compatible con esta enfermedad
que se caracteriza por una infiltracién
celular reticulohistiocitaria con formacion
espacios
pulmoén. Esta

de granulomas en los
interalveolares del
infiltracion y la fibrosis acompanante
perturba la elasticidad pulmonar y pro-
duce bloqueo de la difusién alveocapilar.
Los exdamenes de quimica sanguinea
demuestran una hipercalcemia y un au-
mento de las globulinas plasmaticas que
segun demostré el electroforegrama se
realizaba a expensas de las globulinas
gamma. Este hecho permite explicar
también el por qué la prueba de flocu-
laciéon de la cefalina-colesterol (Han- ger)
dio un resultado patoldgico de -j—|—(-.
Las demas pruebas de las llamadas
“funcionales hepaticas de flocu- lacién”
estaban dentro de limites normales. La
prueba de la bromosulftaleina indicé una
retencién ligeramente por encima de los
limites normales, 8.5% a los 45 mts. La
bilirrubinemia se mantuvo dentro de
limites normales. Todos estos hechos
bioquimicos humorales sorr compatibles
con el diagnéstico, tanto desde el punto de
vista de la elevacién de la
gainmaglobulina y la hipercalce-

R. C. M.
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mia como de la ausencia de otras alte-
hechos
para el

raciones. Constituyen

inmunocitolégicos importantes
diagnéstico la  negatividad de la
intradermoreacciéon a la tuberculina y la

busqueda del factor L.E. negativo.

Un hallazgo radiolégico también con-

tribuyente es el de pequenas lesiones
osteoliticas en las falanges, del tamario de
granos de. arroz o mas pequerias sugestivas
de corresponder a la osteitis cistoide de
Jungling.
El diagnédstico de sarcoidosis no tiene
pruebas o elementos especificos. Creemos
necesario un conjunto de criterios clinicos,
radiolégicos, bioquimicos, inmunoldgicos y
anatomohistopatolégicos para establecerlo.
Aunque los
convincentes, el elemento que a nuestro
juicio remata el diagnéstico es el hallazgo
por examen bidpsico del higado de lesiones
grauu- lomatosas caracteristicas.

daton senalados parecen

La prueba cutidnea de Kueim no pudo
realizarse por no tener nosotros a mano el
reactivo a base de extracto de ganglio
sarcoidatico.

EVOLUCION Y CONCLUSIONES

Antes de iniciar el tratamiento la pa-
ciente muestra tendencia a la disminucién
de volumen de las glandulas afectadas.
Después de instituido un tratamiento a
base de Isoniacida y Prednisona, la
paciente experimenta una regresion de las
adenopatias y de las hipertrofias
glandulares acompafiado de mejoria del
estado general y aumento de peso. Un
seguimiento del caso por consulta externa
durante 15 meses hasta oct. del 68, nos
indica una evolucién favorable con ausencia
de sintomatologia, buen estado general,
afebril y ausencia de visceromegalia y
adenomegalias. Dos examenes radiolégicos
seriados revelan desaparicion de las

adenomegalias hiliares y del infiltrado
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microno- dular reticular de los pulmones.

Una 2da. investigacién de la funcién
respiratoria no indica mejoria de las al-
teraciones reportadas en el ler. estudio.

En conclusién, creemos haber encontrado
en nuestro caso un conjunto de elementos
que nos permiten establecer el diagndstico
siempre dificil de
granulomatosis benigna de Ber- rder-Boeck-
Schauviann. La hasta el
momento parece demostrar una respuesta
favorable al tratamiento con Isoniacida y
Predrrisona.

sarcoidosis o

evolucion

RESUMEN

Se presenta un caso que parece reunir
los requisitos necesarios para el diagnéstico
Se hace una serie de
consideraciones acerca de los conceptos

de sarcoidosis.

actuales sobre la entidad, sus ma-

nifestaciones clinico-radiolégicas, bio-
quimicas y morfopatolégicas, asi como de
las dificultades para

diagndstico bien elaborado.

arribar a un

SUMMARY

A case wich seems to gather tlie neces-
sary requisites for the diagnosis of sar-
coidosis is presented. A series of con-
siderations about the actual concepts about
this, its clinieo-radiological, bio- chemical
and morphopathological ma- nifestations is
made, as well as the dif- ficultis met to
arrive to a well elaborat- ed diagnosis.

RESUME

On présente un cas qui parait réunir les
conditions necessaires pour le diag- nostic
de la sarcoi'dose. On fait une série de
considérations au sujet des concepts actuéis
sur lentité, ses manifestations clinico-
radiologiques, biochimiques et
morphopathologiques, ainsi que les
difficultés pour arriver a un diag- nostic

bien élaboré.
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