


;QUE ES?

La sarcoidosis es una enfermedad caracterizada
por el crecimiento de pequenas acumulaciones de
células inflamatorias, denominados granulomas no
caseificantes, que distorsionan la estructura del or-
gano donde se asientan y alteran su funcién. Estos
granulomas pueden aparecer en cualquier parte
del cuerpo, mas comunmente en los pulmonesy en
los ganglios linfdticos. Pero también puede afectar
los ojos, la piel y el corazon.

;A QUIEN AFECTA?

La sarcoidosis puede ocurrir a cualquier edad, pero
suele aparecer entre los 20 y los 50 afios con mds
frecuencia, habiendo un segundo pico de los 50 a
los 65 afios, siendo los nifios raramente afectados.
Las mujeres son levemente mds propensas a desa-
rrollar la enfermedad. Su distribucién es universal,
pero las personas de ascendencia africana y del
norte de Europa tienen una mayor incidencia de
sarcoidosis. Ademds, los afroamericanos tienden a
presentar otros drganos afectados ademds de los
pulmones. Por Ultimo, afadir que es mds frecuente
que los casos aparezcan en una misma unidad fa-
miliar.

{ES FRECUENTE?

La prevalencia de la sarcoidosis es de 10 a 20 casos
por 100.000 habitantes. En cuanto a la incidencia,
esta varfa ampliamente en todo el mundo y en fun-
ciéon de la raza.

;COMOY POR QUE SE PRODUCE?

La causa exacta de la enfermedad hoy por hoy se
desconoce, pero esta asociada a una respuesta in-
mune anormal que no se sabe por qué se activa.
Algunas personas parecen tener una predisposicién
genética a desarrollar la enfermedad, que puede
ser desencadenada por una bacteria, un virus o por
sustancias quimicas que finalmente provocan una

reaccidon desmesurada del sistema inmunitario.

iQUE SINTOMAS PRODUCE?

Los signos y sintomas de la sarcoidosis varfan de-
pendiendo de cudl sea el drgano afectado. La
sarcoidosis a veces se desarrolla gradualmente y
produce sintomas que duran afios. Otras veces, los
sintomas aparecen repentinamente y luego desapa-
recen con la misma rapidez. Muchas personas con
sarcoidosis no tienen sintomas, por lo que la enfer-
medad puede descubrirse al someterse a pruebas
médicas por otro motivo. No obstante, la mayoria
de los pacientes debutan con sintomas generales
como cansancio, pérdida de apetito, pérdida de
peso Yy fiebre. Un gran nimero refiere ademds do-
lor retroesternal, tos y dificultad para respirar, dada
la frecuente afectacién pulmonar que produce la
enfermedad. Otros sintomas que pueden aparecer
estdn en relacion con el érgano diana de la enfer-
medad, que por otra parte puede ser cualquiera:

* Pulmones: Es el drgano mds frecuentemente
afectado, se presenta en el 90% de los pacien-
tes. Puede manifestarse como tos seca persis-
tente, dificultad para respirar (disnea), dolor en
el pecho o aparicion de silbidos al respirar. La
sarcoidosis pulmonar sin tratar puede causar
la formacion de cicatrices permanentes en los
pulmones (fibrosis pulmonar), lo que produce
dificultades para respirar y, a veces, hiperten-
sion pulmonar.,

* Piel: En un 25% de los casos aparecen lesio-
nes cutdneas inespecificas o especificas como
el lupus pernio (lesiones violdceas induradas lo-
calizadas en mejillas, nariz, labios y orejas) o el
eritema nodoso (nddulos rojos o violdceos que
por lo general se ubican en la parte delantera
de las piernas o en los tobillos, y que suelen
estar cdlidas y sensibles al tacto). El eritema no-
doso a menudo se asocia a adenopatias hiliares
(ganglios linfdticos aumentados de tamafio en
el térax) constituyendo el llamado sindrome de
Léfgren, frecuentemente asociado a fiebre, ar-
tralgias, artritis y uveftis aguda.



Ojos: Aparece en el 25% de los pacientes. La
inflamacidn puede afectar casi cualquier parte
de los ojos y puede dafar la retina, lo cual, con
el tiempo, puede provocar ceguera. En raras
ocasiones, la sarcoidosis también puede causar
cataratas y glaucoma. En otras muchas ocasio-
nes, la sarcoidosis puede afectar a los ojos sin
causar ningdn sintoma, por lo tanto, son im-
portantes los controles regulares. Cuando se
manifiestan signos y sintomas en los ojos, es-
tos pueden comprender: visién borrosa, dolor
ocular, ardor, picazén o sequedad en los ojos y
sensibilidad a la luz.

Articulaciones: En un 10% de los pacientes
puede aparecer de manera subita dolor e in-
flamacidn en las articulaciones, frecuentemente
afecta a los tobillos de manera simétrica.

Corazon: La afectaciéon cardiaca se da en un
5% de los pacientes. La sarcoidosis provoca gra-
nulomas en el corazén que pueden alterar el
ritmo cardiaco, el flujo sanguineo y la funcién
cardiaca normal. Se puede manifestar como
dolor en el pecho, dificultad para respirar (dis-
nea), desmayos (sincope), fatiga y edemas en las
extremidades inferiores.

Sistema nervioso: Un nimero reducido de
personas (alrededor de un 5%) con sarcoidosis
padecen problemas relacionados con el sistema
nervioso central cuando se forman granulomas
en el cerebro y la médula espinal. Sin embargo,
el sintoma mds frecuente es la pardlisis facial
periférica que asociada a afectacién ocular vy
aumento de las glandulas pardtidas constituye
el sindrome de Heerfordt.

Riflones: La sarcoidosis puede afectar la ma-
nera en la que el cuerpo maneja el calcio, lo que
puede producir cdlculos renales y disminuir la
funcién renal. En raras ocasiones, esto puede
provocar una insuficiencia renal.

Otras: A veces se observa aumento del tama-
fio de ganglios linfdticos en térax y abdomen,
que obliga a descartar otro tipo de enfermeda-

des sistémicas. En casos excepcionales pueden
aparecer molestias digestivas, disfuncidén hepd-
tica o esplénica.

;COMO SE DIAGNOSTICA?

Puede resultar dificil diagnosticar la sarcoidosis de-
bido a que suele ser una enfermedad que produce
poCos signos y sintomas en sus estadios tempranos.
Cuando se manifiestan los sintomas, estos pueden
ser similares a las de otras enfermedades. Es ne-
cesario determinar en cada paciente los organos
afectados v la severidad de los mismos.

Aunque la presentacion clinica puede hacer sos-
pechar el diagndstico de sarcoidosis, es necesario
confirmarlo mediante biopsia, sabiendo que la
presencia de granulomas no caseificantes no es
exclusiva de esta enfermedad. Para poder hacer
un diagndstico definitivo de sarcoidosis es preciso
descartar otras enfermedades que pueden parecer
similares pero que requieren tratamientos diferen-
tes.

No se dispone en la actualidad de ninguna prueba
de laboratorio ni radiolégica especifica, pero su
realizacion puede ayudar a descartar otros trastor-
nos y determinar qué sistemas corporales pueden
verse afectados por la sarcoidosis. Habitualmente
se solicitan niveles de la enzima conversora de la an-
giotensina (ECA), que presenta niveles altos en tres
cuartas partes de los pacientes sin tratar; no obs-
tante, se producen con frecuencia falsos positivos
y no es especifica de la enfermedad, lo que limita
su utilidad diagndstica. Otras veces, puede dar una
pista la presencia de hipercalcemia o hipercalciuria
(calcio elevado en la sangre u orina), que ocurren
debido a la alteracion del metabolismo del calcio.



;CUAL ES EL
TRATAMIENTO?

No existe cura para la sarcoidosis, pero se puede
controlar y evolucionar sin brotes ni dafo organico
con un tratamiento adecuado a cada situacion clini-
ca. Incluso en algunos casos, la sarcoidosis desapa-
rece sin necesidad de tratamiento.

I. MEDIDAS GENERALES

Ademas de los tratamientos hay una serie de medi-
das generales que van a favorecer una mejor evo-
lucion de la enfermedad: una dieta mediterrdnea
adecuada a las necesidades de cada persona, tener
un peso saludable, controlar el estrés, ejercicio
fisico regular evitando el sedentarismo y un buen
descanso nocturno.

2. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

Dependiendo de la gravedad de lo sintomas y de
los drganos afectados se requerird instaurar trata-
miento o no. Si los sintomas son graves o si la fun-
cion del érgano se ve amenazada, se pueden incluir
los siguientes tratamientos:

Corticoesteroides: son medicamentos antiinfla-
matorios potentes, generalmente son el tratamien-
to de primera linea contra la sarcoidosis. En algunos
casos, los corticoesteroides pueden aplicarse di-
rectamente sobre la zona afectada, mediante una
crema en la lesion o mediante gotas en los ojos. De
forma general se puede decir que el tratamiento
corticoideo debe iniciarse ante sintomas oculares
severos, afectacion neuroldgica, sarcoidosis cardia-
ca, hipercalcemia o enfermedad pulmonar progre-
siva.

* Farmacos modificadores de la enferme-
dad (FAME): son medicamentos ahorradores
de esteroides y que inhiben el sistema inmune.
En este grupo principalmente se incluye: meto-
trexato, hidroxicloroquina, azatioprina.

e Anti-TNF a: Estas terapias se plantean en pa-
cientes en los que las opciones previas han sido
ineficaces o téxicas, es decir; en el 5-15% de los
pacientes. Son la tercera linea de tratamiento, y
entre ellos el que ha demostrado mejores re-
sultados ha sido Infliximab.

3. TRATAMIENTO NO
FARMACOLOGICO

Segln los sintomas o complicaciones, se pueden
recomendar otros tratamientos no farmacoldgicos.
Por ejemplo, fisioterapia para reducir la fatiga y
mejorar la fuerza muscular, rehabilitacion pulmo-
nar para disminuir los sintomas respiratorios, o la
implantacion de un marcapasos o desfibrilador car-
dfaco para las arritmias cardiacas.

4. CIRUGIA

En ocasiones, es Util la cirugia, como en el caso de
lesiones focales o en dreas importantes de inflama-
cién para su desbridamiento o para reconstruir el
tejido dafado.

;COMO EVOLUCIONA?

Del mismo modo que no hay pruebas especifi-
cas para el diagndstico, tampoco hay ninguna que
permita establecer claramente la evolucidn de la
enfermedad, de aquf la necesidad de realizar se-
guimientos periddicos, que permita iniciar el tra-
tamiento o modificarlo segin la necesidad en cada
momento.

En la mayoria de los casos se consigue la remision,
bien de forma espontdnea o después de instaurar
tratamiento con corticoides. Dos tercios de los
pacientes consiguen la remisiéon a los 10 afios del
diagndstico sin complicaciones, pero hay un tercio
que no lo hace, en estos casos se requerird escalar
en las opciones de tratamiento y hacer controles
mas estrechos.






