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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que involucra en el 90% de los casos el pul-
Recibido el 22 de abril de 2020 mon. El compromiso osteomuscular de la sarcoidosis puede incluir articulaciones, musculos
Aceptado el 1 de julio de 2020 o huesos; este tltimo caso afecta al 3-13% de los pacientes. Su presentacién clinica es asinto-
On-line el 2 de septiembre de 2020 matica en la mitad de los casos, el restante se presenta con dolor, edema de tejidos blandos
y disminucién en la funcionalidad de la extremidad. Radiograficamente se acompaiia de
Palabras clave: ostedlisis, osteoesclerosis, lesiones quisticas y fracturas patoldgicas en estadios avanzados.
Sarcoidosis Su diagnéstico definitivo se realiza por medio de una biopsia tisular, en la que se encuentra
Enfermedad musculoesquelética un proceso granulomatoso no caseificante acompanado de células gigantes de Langhans.
Huesos La principal indicacién del manejo médico es el control de los sintomas, lo que se asocia
Granuloma con una mejoria en el funcionamiento de la extremidad afectada y en la calidad de vida del

paciente. Se presenta el caso de un paciente con sarcoidosis digital con patrén radiografico

clasico, sin otro compromiso extraesquelético.
© 2020 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Bone sarcoidosis: an unusual manifestation

ABSTRACT

Keywords: Sarcoidosis is a multi-system disease that involves the lungin 90% of cases. Skeletomuscular
Sarcoidosis involvement of sarcoidosis may involve joints, muscles and/or bones, the latter affecting 3-
Musculoskeletal disease 13% of patients. Its clinical presentation is asymptomatic in half of the cases, in the other half
Bones there ispain, soft tissue oedema, and decreased limb function. Radiographically it is accom-
Granuloma panied by osteolysis, osteosclerosis, cystic lesions and pathological fractures in advanced

stages. A final diagnosis is made by tissue biopsy, finding non-caseating granulomatous
process accompanied by Langhans giant cells. The main indication of medical manage-
ment is the control of symptoms, associated with an improvement in the functioning of
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the affected limb and quality of life of the patient. The case is presented on a patient with
digital sarcoidosis with classic radiographic pattern with no other extra-skeletal involve-

ment.

© 2020 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, caracteri-
zada histopatolégicamente por granulomas no caseificantes
de etiologia y fisiopatologia hasta el momento no cono-
cida completamente. Puede involucrar diversos érganos o
sistemas. Sin embargo, el 90% de los pacientes presenta com-
promiso pulmonar y de ganglios linfaticos intratoracicos,
usualmente se encuentran asintomaéticos y en menor medida
presentan sintomas como tos, disnea u opresién tordcica?.
El compromiso musculoesquelético, poco frecuente, ocurre
entre el 25 y el 33% de los pacientes® y se puede presentar
de forma aguda transitoria como sindrome de Lofgren o como
una artropatia crénica*”’.

Observacién clinica

Llega a consulta un paciente colombiano, masculino, de 22
anos, que refiere desde los 15 anos la aparicién de masas en
todas las falanges medias de las manos y en regién axilar y
cervical, sin tratamiento o estudio previo, con agudizacién del
cuadro clinico en los ultimos meses por mayor dolor, incre-
mento del volumen de los dedos de las manos y dificultad en
la movilidad. La revisién de sintomas por sistemas no arroja
datos positivos. En el examen fisico se observa severo com-
promiso infiltrativo de falanges medias en ambas manos, con
inflamacién de los tejidos blandos y eritema superficial sin
compromiso articular. Se observa dolor a la palpacién e incre-
mento del volumen de los dedos. No se observan adenopatias
ni masas en otras zonas corporales.

Se realizan estudios que inician con radiografia de manos,
la cual muestra compromiso osteolitico severo en falanges
media y proximal de ambas manos (fig. 1). La ecografia de
manos aporta el hallazgo de material hipoecoico con senal
Doppler en su interior a nivel periarticular y articular en inter-
faldngicas proximales, con interrupcién de la cortical de la
diafisis de la segunda falange en todos los dedos y tenosi-
novitis de los tendones flexores. Finalmente, la resonancia
magnética de manos pone en evidencia multiples lesiones liti-
cas expansivas en falanges proximales y medias en todos los
dedos de las manos, con compromiso de tejidos blandos peri-
lesional. Se hace biopsia de la lesién ésea y como resultado se
encuentran multiples granulomas no caseificantes con algu-
nas células gigantes multinucleadas tipo Langhans. Se llevan
a cabo estudios de extensién en busca, especificamente, de
compromiso pulmonar. La radiografia y la tomografia compu-
tarizada de térax no ponen en evidencia hallazgos patolégicos.

Se considera diagnéstico de sarcoidosis con afectacién
6sea aislada y se inicia manejo con prednisolona 50 mg/dia,
como resultado de lo cual disminuye el dolor y desciende el

volumen digital. Sin embargo, se presenta recaida al ajustar
dosis a menos de 25 mg/dia, por lo que se adiciona meto-
trexate que se ajusta hasta 25 mg/semanales. Ademas, el
paciente recibe acido félico 5 mg/semana, calcio y vitamina
D. La respuesta al tratamiento es adecuada, con control del
dolor y de la funcionalidad, producto de la disminucién de
la inflamacién de tejidos blandos. Debido a ello se inicia
destete progresivo de esteroide. En la figura 1 se presentan
las imagenes radioldgicas y las fotografias de las manos del
paciente antes del inicio de tratamiento, en tanto que en
la tabla 1 se describe la disminucién en el volumen digital
después del tratamiento. Las medidas registradas se tomaron
a los 10 meses del inicio del tratamiento.

Discusién

En la sarcoidosis, las afecciones musculoesqueléticas se clasi-
fican como agudas o crénicas. El sindrome de Lofgren es una
oligoartritis aguda simétrica aditiva que afecta de forma pre-
dominante a articulaciones grandes periféricas y se presenta
con la triada clasica de linfadenopatia hiliar bilateral, eritema
nodoso y periartritis (de codos, munecas, rodillas, hombros,
metacarpofaldngicas y tobillos). Sus sintomas, resultado del
edema de tejidos blandos periarticulares, en la mayoria de
los casos se presentan de manera concomitante al desarro-
llo del eritema nodoso y se resuelven espontdneamente en
semanas o meses. La artropatia sarcoidea crénica, menos fre-
cuente, puede presentarse de diversas maneras: artritis no
deformante con sinovitis granulomatosa, artropatia de Jac-
coud no erosiva, edema articular adyacente a la lesién ésea o
dactilitis. Suele acomparnarse de un peor prondstico y genera
cambios erosivos, deformidad y compromiso de la funciona-
lidad en la articulacién®°.

Dentro del compromiso éseo cldsicamente se ha descrito
que el esqueleto apendicular es el mas afectado, de forma
especifica las manos y los pies®. Sin embargo, puede verse
afectado el esqueleto axial y existen reportes actuales en los
que su compromiso llega a ser igual o atin més frecuente”. En
general, cuando se presenta compromiso 6seo existen mani-
festaciones extradseas acompanantes, las mas frecuentes de
ellas el compromiso de ganglios mediastinales (93%), seguido
del compromiso pulmonar (90%), ganglios extratoracicos (66%)
y compromiso cutdneo (44%)%>. En este paciente no se ha
documentado a lo largo del seguimiento ninguna manifesta-
cién extradsea asociada.

La sarcoidosis ésea se presenta como una osteitis quis-
tica de los huesos, denominada osteitis cistoide multiple
o enfermedad de Jiingling, con preservacién del perios-
tio y los margenes corticales asociada a distrofia ungueal®.
Su presentacién clinica en manos compromete, en orden
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Figura 1 - A. Manos del paciente antes del inicio del tratamiento. Se observa incremento en el grosor de los tejidos blandos de
todos los dedos con mayor compromiso de la falange media. B. Radiografia AP de ambas manos en la que se muestran los
diversos patrones del compromiso 6seo por sarcoidosis: patrén litico con defectos localizados quisticos bien definidos,
acompariiados de lesiones nodulares de tejidos blandos (cabezas de flecha sélidas); patrén permeativo con ampliacién del
canal nutricio de la falange (circulos); patron destructivo que puede generar festoneado o lesiones en sacabocado (cabezas
de flecha vacias); patron en panal de abejas con alteracion trabecular difusa (flechas curvas); C. Resonancia magnética nuclear
no contrastada. (I) y (II) mano derecha, corte coronal secuencia STIR: se observa extenso compromiso de falanges proximales y
medias por conglomerados de masas intramedulares hiperintensas (correspondientes a granulomas no caseificantes), con
destruccion de la cortical e infiltracién de tejidos blandos adyacentes. Se observa escaso edema de tejidos blandos. (III)
Mano izquierda corte coronal secuencia STIR: en la falange media de tercer dedo (cabeza de flecha sélida) se observan finas
lineas hipointensas perpendiculares a la corteza ésea destruida (también denominada «corteza fantasma»),
correspondientes a la extension periéstica de granulomas; no debe confundirse con reaccién peridstica. Nétese la ausencia
de compromiso intraarticular y de falanges distales, asi como las relaciones articulares conservadas. (IV) Imagen sagital
potenciada en T2 del quinto dedo de mano derecha: aumento en la intensidad de seiial del tendén flexor (flecha vacia) y
encapsulamiento de éste por infiltracion granulomatosa (flecha sélida).

Tabla 1 - Diametros de falanges medias y distales del paciente antes y después del tratamiento

Perimetro pretratamiento (cm) Perimetro postratamiento (cm)
Falange media Falange proximal Falange media Falange proximal
Mano derecha 1 9,5 7,5
2 8,5 8,5 7 6,8
3 8,3 8 6,3 7
4 8,7 8,2 6 6,6
5 7,5 7 5,3 5
Mano izquierda 1 8,5 7
2 8,5 8,5 6,5 6
3 9 8 6,9 6,7
4 8,5 7 5,8 6,3
5 7,5 6 45 5,5
de frecuencia, a las falanges, los huesos metacarpianos  fibrosa y osteomielitis'®. El dolor, la rigidez y la pérdida de la
y los huesos del carpo’. Suele ser asintomdtica en mds  funcionalidad se asocian en gran medida a lesiones cutaneas,
de la mitad de los pacientes diagnosticados. En pacientes especialmente en pacientes con lupus pernio®'!, conocido
con compromiso de sarcoidosis ésea aislada, los diagnos- como lesiones eritematosas de inicio insidioso en piel, rela-
ticos diferenciales incluyen encondroma, quiste subcondral  cionado con un compromiso crénico de sarcoidosis en tracto
secundario a osteoartritis, enfermedad metastdsica, hiper- respiratorio superior, placas cutdneas, mucosa nasal, quistes

paratiroidismo, quiste de inclusién epidermoide, displasia 6seos, fibrosis pulmonar y uveitis crénica’.
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Radiograficamente se describen tres patrones distintos del
compromiso 6seo de la sarcoidosis: un patrén litico, resultado
de lareabsorcién 6sea yla formacién de quistes; un patrén per-
meativo o trabecular, en el cual la corteza se caracteriza por
tener forma de redes o tineles; y un patrén menos frecuente,
destructivo, asociado a superposicién con fracturas patolé-
gicas graves o artropatia de adyacentes'>'3. La resonancia
magnética, pese que es mas sensible para compromiso éseo de
la sarcoidosis, puede confundirse con malignidad. La presen-
cia de grasa intralesional es una caracteristica que descarta
un diagnéstico diferencial de metdstasis a hueso'*. Infortu-
nadamente, el diagnéstico radiografico de sarcoidosis ésea,
acompanado de sintomas suele ser caracteristico en pacien-
tes con estadios avanzados de la enfermedad, con afectacién
de la estructura y la funcionalidad de la extremidad. El diag-
nostico definitivo requiere confirmacién histopatolégica que
excluya otra entidad granulomatosa no caseificante, debido a
que la presentacién clinica y las imagenes diagndsticas son
inespecificas’.

En relacién con el tratamiento, la artropatia sarcoidea
aguda suele ser autolimitada, por lo cual requiere manejo sin-
tomatico con antiinflamatorio no esteroideo (AINE) a dosis
altas o corticosteroides. En el caso de no controlar los sintomas
o contraindicacién a AINE, se pueden emplear corticosteroides
orales. En pacientes con compromiso 6seo no hay consensos
acerca del tratamiento farmacolégico. Con mayor frecuencia
se emplean corticosteroides en monoterapia o combinados
con metotrexate. También se han utilizado hidroxicloroquina
y sulfasalazina®®®115 asi como inhibidores del factor de
necrosis tumoral alfa como infliximab y adalimumab. En
pacientes con fracturas patoldgicas graves y destruccién ésea
se han descrito amputaciones de la extremidad afectada®°.

Conclusién

Este caso aporta una breve revisién clinica y radiolégica de
una entidad poco frecuente, que constituye un verdadero reto
diagnéstico. Es fundamental tenerla presente dentro del diag-
noéstico diferencial de la dactilitis, ya que su reconocimiento
precoz permite mejorar la calidad de vida de los pacientes y
disminuir el impacto en discapacidad.
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