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Sarcoidosis y afectacion del sistema nervioso
central y periférico

Sr. Director:

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de causa
desconocida, que aparece con mayor incidencia en mujeres
entre 30-50 afos’'. La neurosarcoidosis es una enfermedad
rara, con una incidencia de 0,04 por 100.000 habitantes en
Espafia. La parélisis facial unilateral de resolucién esponta-
nea es la forma de presentacion mas habitual. Desde el pun-
to de vista histolégico se caracteriza por la presencia de gra-
nulomas. Su pronéstico es variable, en general malo: es la
causa mas importante de incapacidad en pacientes con sar-
coidosis y presenta una mortalidad de hasta el 18% debido
a complicaciones relacionadas con la afectacién del sistema
nervioso 2. El tratamiento principal se basa en la administra-
cién de corticoides; en los casos recurrentes o rebeldes pue-
de ser necesario el uso de inmunosupresores y/o radiotera-
pia asociada **. A continuacién, presentamos un caso de
sarcoidosis con afectacién del sistema nervioso central y pe-
riférico.

Se trata de una mujer de 63 afios de edad con antecedentes
de diabetes en tratamiento con insulina. Tres meses antes
del ingreso la paciente desarrollé de forma stbita paralisis
facial periférica izquierda que tras tratamiento con predniso-
na (60 mg/dia durante una semana y descenso paulatino de
la dosis durante tres semanas hasta su suspension) se resol-

vi6 totalmente. Al cabo de los tres meses sufrié un segundo
episodio de paralisis, esta vez derecha, que no cedio tras tra-
tamiento con corticosteroides, junto con debilidad progresi-
va de miembros inferiores que le impedia desenvolverse au-
tébnomamente, sin afectacion de esfinteres, motivo que
finalmente determiné el ingreso. En la exploracion fisica se
observé palidez cutaneomucosa, reflejos osteotendinosos
presentes, debilidad proximal de ambos miembros inferiores
(globalmente 3/5) y reflejo cutaneo-plantar extensor bilate-
ral. En el estudio de laboratorio: Hb, 10,6 g/dl; hematocrito,
31,3%; VCM, 74,7 fl; plaquetas, 357.000/ml; leucocitos,
11.780/ml, y velocidad de sedimentacion globular (VSG),
102 mm/en la primera hora. Enzima convertidora de an-
giotensina (ECA) 23,7 U/1 (rango normal 18-67 U/ml). Pro-
teinograma e inmunoelectroforesis con valores dentro de los
rangos normales. Anticuerpos antinucleares (ANA) positivo a
1/40 patrén moteado, ENA (SS-A/Ro, S-B/La, Scl-70, Sm,
DNAn), p-ANCA, c-ANCA normales. Factores del comple-
mento C3 y C4 normales. Mantoux negativo. Proteina C re-
activa (PCR) en suero para Mycobacterium tuberculosis:
negativa. Baciloscopia y cultivo de M. tuberculosis en es-
puto, orina y médula 6sea negativos. Aglutinacién frente a
Brucella y Rosa de Bengala negativos. Hemocultivos para
aerobios, anaerobios y micobacterias negativos. Radiografia
simple de térax, tomografia axial computarizada (TAC) cra-
neal, TAC toracoabdominal y gammagrafia pulmonar con
citrato de galio 67 normales. La resonancia magnética nu-
clear (RMN) de columna lumbar mostraba una masa extra-
medular intradural que se extendia desde D5 a D9 y rodea-
ba y comprimia parcialmente el cordén medular. Se practicé
laminectomia descompresiva y extirpacion subtotal de la le-
sién, en cuyo estudio anatomopatologico se observaron gra-
nulomas no caseificantes, siendo el estudio de PCR frente a
Muycobacterium tuberculosis en este tejido negativo. Se ins-
taur6 tratamiento con dexametasona intravenosa 4 mg/6
horas (y reduccién lenta con posterior paso a via oral) y re-
habilitacién, y comenzé a objetivarse la mejoria clinica de la
paciente, con recuperacién progresiva de la fuerza de miem-
bros inferiores y desaparicion de los signos de paralisis fa-
cial. Seis meses después del inicio del cuadro la paciente se
desplaza de forma auténoma y mantiene tratamiento corti-
costeroideo en dosis decrecientes (prednisona 5 mg via oral
al dia).

Presentamos un caso de neurosarcoidosis con afectacion del
sistema nervioso periférico y central (paralisis facial periféri-
ca bilateral y mielopatia) desarrollada en un corto periodo de
tiempo, sin compromiso de ningtn otro 6rgano o sistema.
La afectacion neuroldgica en la sarcoidosis es rara, pero se

Fig. 1. Presencia de células gigantes multinucleadas.
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Fig. 2. Areas con necrosis fibrinoide, junto a reaccién leucoci-
tocldstica y fenémenos de cariorrexis (cuadro).

ha descrito en algunas series como presentacion aislada has-
ta en la mitad de los casos, siendo en ellos especialmente di-
ficil el diagnéstico®. Aunque se han propuesto diversos cri-
terios diagnésticos, es el estudio anatomopatolégico el que
permite el diagnéstico definitivo de la neurosarcoidosis ®”.
Los granulomas no son lesiones especificas de la sarcoido-
sis y requieren establecer un diagnéstico diferencial con
otras patologias, como granulomatosis de Wegener, enfer-
medad de Churg-Strauss, brucelosis, micobacteriosis y car-
cinomas, que fueron descartadas en nuestra paciente’. Sin
embargo, en la mayoria de los casos la historia clinica del
paciente, la RMN vy las pruebas complementarias son sufi-
cientes para alcanzar el diagnostico. El uso del gadolinio y
de la técnica FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery)® ha
incrementado la sensibilidad de la RMN en el diagnéstico de
la neurosarcoidosis. Entre las pruebas complementarias que
se realizaron, la gammagrafia con citrato de galio, que es
mas sensible que la radiografia de térax en la sarcoidosis, re-
sulté negativa en nuestra paciente, posiblemente por las al-
tas dosis de corticoides (dexametasona 4 mg/6 h) que reci-
bia en el momento de su realizacién, ya que pueden
disminuir la captacién del trazador. Por otra parte, la ECA
es un marcador que indica probable afectacion sarcoidea,
pero no es una prueba diagnéstica especifica, y es til fun-
damentalmente en el seguimiento de la enfermedad. Puede
presentar valores altos hasta en el 66% de los pacientes con
sarcoidosis, pero también bajos o estar dentro de la norma-
lidad®. Con respecto al tratamiento de nuestra paciente, la
administracién de corticoides consiguié revertir la clinica
neurolégica, no siendo necesaria la adicién de otros inmu-
nosupresores, tales como azatioprina, ciclofosfamida, ciclos-
porina o metotrexate. Otros tratamientos que han demos-
trado su eficacia en algunas series son hidroxicloroquina y la
irradiacion. Recientemente se ha publicado el caso de un
paciente con neurosarcoidosis afectando a la cisterna su-
praselar resistente al tratamiento con prednisona y otros in-
munosupresores (ciclofosfamida y ciclosporina), que fue tra-

tado eficazmente con cladribina '°, farmaco empleado habi-
tualmente en la afectacién del sistema nervioso central en la
histiocitosis de células de Langerhans, a lo largo de varios ci-
clos por via intravenosa, en asociacién con corticoides.
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