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RESUMEN

Introduccién: La sarcoidosis es una enfermedad sistémica con una presentacion clinica heterogénea, caracterizada por la

presencia de granulomas no caseificantes. Existe una forma de presentacién aguda, conocida como sindrome de Lofgren
(SL), caracterizada por linfadenopatia hiliar bilateral (LHB), poliartralgias o poliartritis y eritema nodoso (EN), cursa con

evolucién benigna y resolucion espontinea.

Caso Clinico: Paciente de género femenino de 36 afos que presenta cuadro de un mes caracterizado por disnea de
medianos esfuerzos asociada a poliartritis en codos, muiiecas, tobillos y columna lumbar y EN en extremidades
superiores e inferiores. Destacan dentro de los eximenes, LHB en radiografia de térax y proteina C reactiva, velocidad de
eritrosedimentacién y niveles de enzima convertidora de angiotensina elevadas. Evoluciona con persistencia del cuadro a
pesar del uso de antiinflamatorios no esteroidales (AINEs), por lo que se deben agregar al tratamiento corticoides orales,

con lo que se obtiene remisién completa.

Discusién: El diagnéstico de la sarcoidosis se basa en criterios clinicos y radiolégicos compatibles, la evidencia
histolégica de granulomas no caseificantes y la exclusion de otras causas, pero en el caso del SL ya que su clinica y
radiologia es caracteristica puede hacerse sélo en base a estos hallazgos, sin ser necesaria la realizacion de biopsia. Para el
tratamiento pueden usarse AINEs o colchicina en los casos leves, en casos graves estd justificado el uso de corticoides,
ademds esta descrito que el reposo absoluto mejora el EN. En el caso presentado fue necesaria la adicién de corticoides

orales para una remisiéon completa.

PALABRAS CLAVE: sarcoidosis pulmonar; artritis; eritema nodoso.

ABSTRACT

Introduction: Sarcoidosis is a systemic disease with an heterogeneous clinical presentation characterized by the presence

of non-caseating granulomas. There is a form of acute presentation, known as Lofgren syndrome (LS), characterized by
bilateral hilar lymphadenopathy (BHL), polyarthralgia or polyarthritis and erythema nodosum (EN), it courses with

benign and spontaneous resolution.

Clinical Case: Female patient, 36 years old, presenting with history of one month of dyspnea associated to moderate
efforts, polyarthritis in elbows, wrists, ankles, lumbar column, and EN in upper and lower extremities. Imaging and lab
exams showed BHL on chest x-ray, elevated c-reactive protein, erythrocyte sedimentation rate and levels of angiotensin
converting enzyme. She evolved with persistent pain despite the use of nonsteroidal anti-inflammatory drugs (NSAIDs).
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Oral corticosteroid treatment was added to NSAIDs to obtain complete remission.

Discussion: The diagnosis of sarcoidosis is based on clinical history, imaging, histological evidence of non-caseating

granulomas and exclusion of other causes. In the case of LS, clinical and radiological findings are characteristic, and the

diagnosis can be made with these elements, without performing a biopsy. In mild cases NSAIDs or colchicine may be

used for treatment. Corticosteroids are justified in severe cases. Complete bed rest is also described to improve EN. In

the presented case, it was necessary the addition of oral corticosteroids to achieve complete remission.

KEYWORDS: sarcordosis pulmonary; arthritis; erythema nodosum.

INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica con una
presentacién clinica heterogénea, caracterizada por la

presencia de granulomas no caseificantes™.

El sindrome de Lofgren (SL) es una sarcoidosis de
presentacién aguda, caracterizado por linfadenopatia hiliar
bilateral (LHB), eritema nodoso (EN) y poliartralgias o
poliartritis, su incidencia varfa segtn la regién geografica y
etnia, siendo mds frecuente en la regién mediterrinea y en
el adulto joven de sexo femenino®.
Se postula que la sarcoidosis se produciria como
consecuencia de la interaccién entre uno o mds agentes
ambientales y la susceptibilidad genética del huésped, en
relacién a esto dltimo los pacientes con SL tienen fuertes
asociaciones con alelos HLA-DRB1®. Se ha planteado que
la predisposicién genética determinarfa el patrén clinico
inicial y la posterior evolucién de la enfermedad. En un
estudio previo, Grunewald y Eklund determinaron que casi
la mitad de los pacientes con SL que no tenfan el haplotipo
DRB1*03 presentaban enfermedad activa a los 2 afios de
evolucién, mientras que casi todos los pacientes con el
DRB1*03

sarcoidosis en menos de 2 afios®.

haplotipo presentaron resolucién de la

Se presentara el caso de una mujer de 36 afios que debut
con un sindrome de Lofgren representado por su triada

clasica.

CASO CLINICO

Paciente de género femenino de 36 afios, con antecedente

de hipotiroidismo iatrogénico secundario a tiroidectomia

500

total en tratamiento con levotiroxina e historia de un afio
de evolucién de disnea, ortopnea de 3 almohadas, disnea
paroxistica nocturna y nicturia. Consulta por cuadro de un
mes de evolucién caracterizado por empeoramiento de la
disnea hasta capacidad funcional III de la New York Heart
Association, asociado a artralgias en codos, muiiecas,
tobillos y columna lumbar, con aumento de volumen
articular, calor local e impotencia funcional, odinofagia,
sensacién febril, nédulos eritematosos sensibles, levemente
solevantados, indurados, de 5Smm de didmetro miximo de
distribucién generalizada con predominio en cara anterior
de extremidades inferiores (EEII) y edema indoloro en

mufieca y tobillo derecho.

Dentro de los exdmenes de sangre destacan: leucocitos:
18.11K/uL, hemoglobina: 14.9gr/dL, plaquetas: 523K/uL,
proteina C reactiva (PCR): 94.27mg/L, velocidad de
eritrosedimentacién (VHS): 44mm/hora, virus hepatitis B y
C negativos, virus de la inmunodeficiencia humana
negativo y hormona tiroestimulante: 039ulU/mL; en el
estudio inmunolégico aparece levemente elevada la
inmunoglobulina (Ig) A: 587mg/dL, IgG e IgM normales,
complemento: C3: 210mg/dL, C4: 415mg/dL, factor
<15U/mL,

negativos, anticuerpos anti-proteinasa 3 (c-ANCA) y

reumatoideo: anticuerpos  antinucleares
anticuerpos anti-mieloperoxidasa (p-ANCA) negativos y
enzima convertidora de angiotensina: 72UI/L (Valor

normal: <33UI/L).

Como parte del estudio se realiza radiografia de térax que
evidencia adenopatias perihiliares bilaterales (Figura 1) que
son confirmadas en tomografia computada de torax (Figura
2), ademds se solicita fibrobroncoscopia que informa
proceso inflamatorio difuso bronquial, biopsia negativa
para procesos granulomatosos, baciloscopia de lavado

broncoalveolar negativa, ecocardiograma dentro de limites
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normales y espirometria normal.

De acuerdo al cuadro clinico y el resultado de exdmenes se
plantea el diagnéstico de sindrome de Lofgren, se inicia
manejo con indometacina 25mg cada 8 horas, con lo
anterior los sintomas no remiten por lo que se agrega
prednisona 10mg al dia, esto produce disminucién de
artralgias, eritema nodoso y edema de tobillo derecho,
luego de dos semanas se aumenta la dosis de prednisona a

20mg/dia por aumento de eritema nodoso en EEIL

Finalmente se obtiene remisién completa del cuadro.

Figura 1: Radiografia de térax postero-anterior.
Se muestran adenopatias hiliares bilaterales.

DISCUSION

El SL es una sarcoidosis aguda, caracterizada por la triada:
linfadenopatia hiliar bilateral, poliartritis o poliartralgias y
eritema nodoso, sin embargo existen distintos fenotipos de
la enfermedad®. La artritis aguda es a menudo la primera
manifestacién de SL, cominmente oligoarticular, siendo el
tobillo la articulacién mds frecuentemente implicada; el
edema doloroso bilateral con rango articular preservado es
distintivo del SL® y ocurre en el 10% a 39% de los
pacientes®, la LHB esti casi invariablemente presente y el

eritema nodoso, que ocurre mis frecuentemente en
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Figura 2: Tomografia computada de
térax sin contraste endovenoso, corte
coronal. Se observan linfadenopatias
hiliares bilaterales.

miembros inferiores”, estd presente en el 60% de los

casos(é).

Las manifestaciones de éste sindrome difieren segun

género, las mujeres presentan preferentemente EN
asociado a artritis o inflamacién periarticular de tobillos a
diferencia de los hombres quienes no presentan EN pero
tienen marcada artritis o inflamacién periarticular de
tobillos, no se han encontrado diferencias en la evolucién y
pronéstico de pacientes con o sin EN, ambos grupos
deberfan ser incluidos dentro del sindrome de Lofgren y

ser tratados y controlados de la misma manera®.

El diagnéstico de la sarcoidosis se basa en criterios clinicos
y radiol6gicos compatibles, la evidencia histolégica de
granulomas no caseificantes y la exclusién de otras causas®,
pero en el caso del SL ya que su clinica y radiologia es
caracteristica puede hacerse s6lo en base a estos hallazgos®.
Las adenopatias hiliares deben estar presentes, pueden ser
unilaterales o bilaterales y acompafiarse de afectacién del
parénquima pulmonar®; la triada del SL tiene un 95% de
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especificidad para el diagnéstico”, por lo tanto no se
requiere generalmente la confirmacién histoldgica, sin
embargo se debe obtener una biopsia de los 6rganos
afectados cuando es posible, sobre todo si hay duda

diagnostica o para excluir infeccién o malignidad?.

Con respecto a ciertos exdmenes de laboratorio que
orientan el diagnéstico, se pueden medir los niveles de
enzima convertidora de angiotensina, que en nuestro caso
estaban elevados, esto definido como dos veces el valor del
limite superior de la normalidad’”, lo que apoya el
diagnostico de SL, aunque niveles elevados pueden estar
presentes en otras enfermedades granulomatosas y no
granulomatosas, por lo que su papel en el diagnostico estd

limitado por su baja sensibilidad y especificidad?.

Ademds como estudio del diagnéstico diferencial puede
realizarse un test de Mantoux para descartar tuberculosis,
ya que
linfadenopatia hiliar bilateral y eritema nodoso”. Aunque

ésta enfermedad puede presentarse con
en nuestro caso no se realiz6 este examen, es importante

considerarlo dentro del estudio en el futuro.

Los casos de SL son de buen prondstico y el 90% de los
pacientes tienen remisiéon completa en los primeros dos
afios de manera espontinea’’;, sin embargo para el
tratamiento sintomdtico pueden usarse antiinflamatorios no
esteroidales o colchicina en los casos leves, en casos graves
esta justificado el uso de corticoides®, ademis esta descrito
que el reposo absoluto mejora el EN, siendo en ocasiones
mis efectivo que el tratamiento farmacolégico®. Las
manifestaciones musculoesqueléticas de nuestro paciente
AINEs

ripidamente a la

fueron  refractarias a inicialmente, pero

respondieron administracién  de
corticoides, los cuales debieron ser aumentados ante la
reaparicién del EN, con lo que la remision finalmente fue
completa. En cuanto a los parimetros de laboratorio, la
PCR y la VHS normalizaron sus niveles, mostrando un

efecto terapéutico favorable para este sindrome.
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En resumen el sindrome de Lofgren es una forma clinica de
sarcoidosis, de evoluciéon benigna y resolucién espontinea
que debe tenerse en cuenta ante la presencia de
linfadenopatia hiliar acompafiada de eritema nodoso o

inflamacién periarticular de tobillos.
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