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RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica,
inmunolégica y de etiologia desconocida,
caracterizada por la presencia de granulomas no
caseificantes. En Costa Rica no se reporta tan
frecuentemente como en la literatura mundial,
sobre todo en Estados Unidos de América. Puede
afectar todos los tejidos, pero los oOrganos
comprometidos con mas frecuencia son los
pulmones, seguidos por los ganglios linfaticos, la
piel, los ojos, el aparato locomotor y el sistema
nervioso. Habitualmente tiene un curso agudo o
subagudo, que suele remitir; pero puede ser
crénico, progresivo y dejar graves secuelas. El
diagnostico se basa en la combinacion de datos

clinicos, radiologicos e histoldgicos, junto con la
exclusion de otras afecciones granulomatosas. La
sospecha clinica es fundamental. El Sindrome de
Lofgren es una forma de presentacion aguda de
sarcoidosis, caracterizada por artralgias, artritis,
eritema nodoso y linfadenopatias. En el presenta
articulo se presenta el caso de un paciente joven
con clinica compatible con Sindrome de Lofgren,
valorado en el Hospital Calderén Guardia, San
José de Costa Rica.

PALABRAS CLAVE

Sarcoidosis. Granulomas no caseificantes.
Sindrome de Lofgren.
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ABSTRACT

Sarcoidosis is a systemic and immunologic dis-
ease of unknown etiology, characterized by the
presence of noncaseating granulomas. Any tissue
can be affected, but the lung is the most fre-
quently compromised organ, followed by lymph
nodes, skin, eyes, musculoskeletal and nervous
system. Usually it has an acute or subacute
course that heals itself, but it may also have a
chronic and progressive course, causing serious
consequences. Diagnosis is based on the combi-
nation of clinical, radiological and histological
studies, along with the exclusion of other granu-
lomatosus diseases. Lofgren’s Syndrome is an
acute presentation of sarcoidosis, characterized
by the presence of arthritis, arthralgia erythema
nodosum and lymphadenopathy. We present the
case of a young male in the Calderon Guardia
Hospital, San José Costa Rica.
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CASO CLINICO

Masculino de 35 afos de edad, asmatico
controlado. Consulté por cuadro de 2 semanas de
evolucion caracterizado por lesiones cutaneas
eritematosas, nodulares, dolorosas, localizadas
en miembros inferiores en la region region tibial
anterior y gastrocnemios. Asoci6 sensacion febril
no cuantificada. Como Uunico antecedente
relacionado, un aparente cuadro de infeccion de
vias respiratorias superiores, tratado con
ibuprofeno y cefalexina. En este momento, al no
presentar mas sintomatologia u otros signos al
examen fisico, fue catalogado como un eritema
nodoso secundario a medicamentos, por lo que
fue referido a la consulta de dermatologia.
Dos semanas después, el paciente ingresa al
servicio de Urgencias por presentar sinovitis de
ambos tobillos, entesitis de los extensores de las
manos, aquilea bilateral y lumbalgia de
caracteristicas inflamatorias, con elevacion de
reactantes de fase aguda, por lo que se plantea el
diagnoéstico de artritis reactiva, a pesar de no
existir un antecedente claro de infeccion
gastrointestinal o genitourinaria. Se solicitd
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estudios analiticos complementarios y se inicid
indometacina a dosis de 50 mg PO tid, con lo
que hubo mejoria significativa de su artropatia
inflamatoria. Posteriormente, en la radiografia de
torax se describi6 la presencia de unas imagenes
parahilares derechas, por lo que se realizo
estudio tomografico de alta resolucion, que
document6 adenopatias mediastinales, hiliares e
infiltrados intersticiales basales bilaterales. Se
planted el diagnostico de Sarcoidosis y se
solicito biopsia de las adenopatias mediante
mediastinoscopia, confirmando la presencia de
una  enfermedad  granulomatosa  crénica
compatible con Sarcoidosis. La triada de eritema
nodoso, adenopatias hiliares bilaterales y artritis
se conoce como Sindrome de Lofgren. Dada su
buena evoluciébn, no se agregd ninglin
inmunosupresor al esquema terapéutico. Seis
meses después se realizd una nueva tomografia
pulmonar, la cual mostré6 ausencia de
adenopatias y de infiltrados pulmonares.

DISCUSION

En la literatura se describe que en 1953 Lofgren
estudié cerca de 200 pacientes adultos con
linfadenopatia hiliar bilateral, quienes fueron
diagnosticados como portadores de sarcoidosis
basdndose en la presencia de tuberculosis
inactiva 'y evidencia histopatologica de
sarcoidosis, obtenida a través de técnicas de
biopsia, en 47% de los casos. Lofgren demostro
que el eritema nodoso estuvo presente al inicio
de la enfermedad en 113 casos, en los cuales los
sintomas articulares fueron comunes (89%), con
dolor en articulaciones (20%) o dolor e
inflamacion  (69%). La forma aguda de
sarcoidosis con eritema nodoso, linfadenopatia
hiliar bilateral y artritis o artralgia es
particularmente frecuente en mujeres jovenes de

. I OPT] , 1
paises l’lOI'dlCOS, no €s comun €n raza negra( ).

Clasicamente el sindrome de Lofgren es
tipificado como un sindrome autolimitado, con
linfadenopatia hiliar bilateral, asociado a eritema
nodoso y sintomas articulares. En 1970, Caplan
et al reportaron un grupo de pacientes con
sarcoidosis con linfadenopatia hiliar bilateral e
inflamacion periarticular de los tobillos, no
asociado a eritema nodoso, reconocida como una
de sus variantes. El sindrome de Lofgren se
considera una condicién autolimitada que
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generalmente  resuelve en  tres  meses,
frecuentemente los pacientes tienen dolor e
inflamacion en articulaciones y requieren
antiinflamatorios no esteroideos (AINES). Los
esteroides raramente son utilizados. A pesar de
esto, 8% de los pacientes tienen sintomas activos
dos afios después del diagndstico y 6% tiene
episodios de sarcoidosis recurrente de 2 a 20
aflos después del diagndstico. La severidad del
sindrome también puede presentar variaciones
segin la raza. Las recaidas son frecuentes
durante la reducciéon del tratamiento con
glucocorticoides, especialmente cuando la
duracion del tratamiento ha sido inferior a un
afo. La recidiva después de la remision
espontanea es rara”.

En el tratamiento, el uso de glucocorticoides
mejora la clinica y la funcién pulmonar, sin
embargo no se ha confirmado que modifiquen la
evolucién de la enfermedad a largo plazo®™. La
pauta habitual es administrar 0.5mg/kg/dia de
prednisona para la sarcoidosis pulmonar y
Img/kg/dia para la extra pulmonar, seguida de
una disminucién lenta y progresiva. En general
no es necesario tratar los sintomas sistémicos,
pero algunas veces la magnitud de la fiebre,
astenia o pérdida de peso obligan a optar por
dicho tratamiento.

Se ha reportado que sélo el 20% de los pacientes
tiene afeccion pulmonar suficientemente grave
como para iniciar tratamiento de inmediato con
glucocorticoides. Del 80% restante, la mitad
(40% del total) mejora espontaneamente tras seis
meses de observacion sin tratamiento y la otra
mitad responde bien al tratamiento iniciado en
ese momento.

En el estadio I se recomienda tratar sélo a los
pacientes que presentan signos funcionales de
obstruccion bronquial.

En los casos de afeccion del parénquima
pulmonar (estadios II y III) se administra
tratamiento a los pacientes con sintomas
respiratorios y a los asintomaticos con alteracion
de la funcion pulmonar. En los pacientes
asintomaticos con afeccion del parénquima
pulmonar y funcion normal o minimamente
alterada, debe establecerse un periodo de
observacion de 3 a 6 meses e iniciar tratamiento
en caso de persistencia de las alteraciones
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radiologicas o deterioro de la funcion pulmonar.
Asimismo, se aconseja ensayar el tratamiento en
los pacientes en estadio IV, aunque en general
responden mal a los glucocorticoides™.

La administracion de cloroquina fue efectiva en
pacientes con sarcoidosis cutanea, hipercalcemia,
hipercalciuria y en la neurosarcoidosis refractaria
a corticoides®. El metotrexate administrado a
dosis de 7.5 a 15mg por semana ha mostrado ser
util y bien tolerado por los pacientes con
sarcoidosis pulmonar, muscular y cutanea, ya
que permite un ahorro significativo de
glucocorticoides La azatioprina parece util
como farmaco ahorrador de glucocorticoides,
pero no se ha demostrado efectiva en los
pacientes que no han respondido al tratamiento
con los mismos'”.

La artritis aguda suele ser autolimitada,
evolucionando correctamente con reposo, con la
elevacion de las extremidades y con Ila
administracion de AINES. Algunos pacientes
pueden precisar glucocorticoides para mejorar su
afeccion osteoarticular. El metotrexate también
ha mostrado ser eficaz.

Con respecto al pronostico, la remision ocurre en
mas de la mitad de los pacientes a partir de los
tres afios de diagnostico, dos terceras partes en la
primera década, con pocas o ninguna
consecuencia. Desafortunadamente, hasta la
tercera parte de los pacientes tienen enfermedad
persistente, dando lugar a deterioro de 6rganos
importantes.

Menos del 5% de pacientes mueren de
sarcoidosis, debido al compromiso cardiaco o
neurolégico, o falla respiratoria por la fibrosis
pulmonar.

Cuando se toma la decision de iniciarlo, el
tratamiento depende del sitio y severidad del
6rgano comprometido®.

La evolucion del sindrome de Lofgren
generalmente es benigna y auto limitada.

Como se desprende de lo mencionado, el
paciente se presentd con un caso tipico de
Sindrome de Lofgren, reuniendo la triada clasica
de artritis, eritema nodoso y adenopatias hiliares,
confirmandose el diagndstico de sarcoidosis
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mediante histologia. La evolucion clinica ha sido
excelente, sin necesidad de terapia esteroidal o
uso de otros inmunosupresores.

CONCLUSIONES

En Costa Rica no es frecuente pensar en el
diagnoéstico de Sarcoidosis, por lo que muchas
ocasiones la  enfermedad puede pasar
desapercibida, sin embargo, entre el 30 y el 70 %
de estos pacientes no requieren tratamiento.

De acuerdo con la literatura, el uso de esteroides
es controversial, en concreto prednisona, sin
embargo en algunos pacientes puede revertir el
curso de la enfermedad. En otros no habra
respuesta y en un porcentaje alto, ésta remite de
forma espontéanea.

Ante la presencia de sintomas severos se
recomienda el uso de inmunosupresores como
azatioprina y metrotexate, sobre todo por las
bases fisiopatologicas en el desarrollo de los
granulomas, formados por mediacion de los
linfocitos T, sin embargo no se debe olvidar que
la sospecha de la enfermedad es clinica y que la
terapéutica y estudios de gabinete van enfocados
a confirmar la sospecha.
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