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Sarcoidosis papulosa de las
rodillas

@ CrossMark

Papular sarcoidosis of the knees
Caso clinico

Mujer de 55 afos de edad, gallega, con antecedentes per-
sonales de enfermedad de Wilson, linfocitosis cronica de
células de Killer CD3— y colecistectomia, que consultd por
la presencia de lesiones asintomaticas en ambas rodillas, de
4 meses de evolucion, que no habia tratado.

A la exploracion fisica observamos, en ambas rodillas,
multiples papulas eritematosas de 2-5 mm de tamano, algu-
nas de morfologia lineal (fig. 1A). A la dermatoscopia
presentaba una coloracion homogénea amarillenta (fig. 1B).
Realizamos una biopsia en sacabocados de 4 mm de una de
las lesiones de la rodilla izquierda, cuyo estudio anatomo-
patologico evidencié a nivel de tejido dérmico superficial
una inflamacion granulomatosa no necrosante con granu-
lomas, constituidos por histiocitos epitelioides y células
gigantes multinucleadas, que fagocitaban material cris-
talino birrefringente (inflamacion granulomatosa de tipo
cuerpo extrano) (fig. 2). Con el diagnoéstico de sarcoidosis
papulosa de rodillas, solicitamos una analitica completa con
los niveles séricos de la enzima convertidora de la angio-
tensina (ECA) y el calcio en orina de 24h, la prueba de
tuberculina y una radiografia de torax.

Los resultados de pruebas complementarias como el test
de Mantoux y QuantiFERON® resultaron negativos, radiogra-
fia de torax sin alteraciones, analitica y calcio en orina de
24h con valores normales excepto elevacion de la ECA.

Se indica revision en un mes, con parcial remision de las
lesiones sin tratamiento.

Sarcoidosis sistémica y cutanea

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica granulomatosa
de caracter autoinmune y de etiologia desconocida. Se
sugiere como la hipotesis mas aceptada, que se desencadena
por una respuesta inflamatoria exagerada, como respuesta
a factores ambientales, probablemente infecciosos en indi-
viduos genéticamente predispuestos (HLA-DRB1, HLA-DQB1,
HLA-B8)"2.

http://dx.doi.org/10.1016/j.semerg.2015.11.014

La caracteristica histopatoldgica esencial es la aparicion
de granulomas no necrosantes, con acimulo de linfocitos T
y fagocitos mononucleares con niveles séricos elevados de
ECA'.

La incidencia es mayor en el Norte de Europa, siendo
el sexo femenino y la raza negra las mas afectadas. Aun-
que puede presentarse a cualquier edad, tiene un pico de
incidencia entre los 20-40 anos. Su curso es variable, desde
asintomatica (37%), hasta cronica (5%), con una mortalidad
del 1-6% de los casos. En general, tiene un buen prondstico,
con una tasa de curacion espontanea del 60%. Los factores de
riesgo de progresion son raza negra, edad mayor de 40 afos,
la forma clinica lupus pernio, afectacion cutanea extensa,
afectacion de mucosa nasal, uveitis cronica, hipercalcemia
cronica, lesiones dseas, niveles séricos de elevados de ECA,
alteraciones en el lavado bronquioalveolar (CD4/CD8> 3,5y
linfocitos > 28%), neurosarcoidosis y afectacion cardiaca®.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son la afec-
tacion pulmonar (90%), la cutanea (35%), la hepatoesplénica
y la ocular®. Los criterios diagndsticos son*:

1. Sindrome clinico y/o radiolégico y/o gammagrafico
sugestivo de sarcoidosis.

2. Confirmacion histoldgica: granulomas epitelioides no
€aseosos en uno o mas érganos o tejidos.

3. Test Kveim positivo: En desuso. Procedimiento diag-
nostico en casos donde no se puede demostrar
histolégicamente la presencia de granulomas. Consiste
en la inoculacion intradérmica de una suspension obte-
nida de tejido esplénico de pacientes diagnosticados
de sarcoidosis y, posteriormente, se biopsia a las 4-
6 semanas donde se aprecian granulomas sarcoides bien
desarrollados’.

4. Exclusion clinica o microbioldgica de otras enfermedades
granulomatosas.

Las lesiones cutaneas son mas frecuentes en mujeres y
en la raza negra. Estas pueden aparecer a lo largo de la
evolucion de la enfermedad sistémica, aunque en un 30%
de los casos es la manifestacion inicial. Presenta una gran
variabilidad clinica (gran imitadora). La biopsia y su estudio
anatomopatoldgico nos permitiran realizar un diagnostico
precoz’.
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Figura 1

A) Lesiones eritematosas de pequeio tamano, bilaterales, con disposicion lineal de predominio en rodilla izquierda.

B) Vision de lesion lineal en rodilla con dermatoscopio: se observan lesiones papulosas de coloracion mas oscura que la superficie

cutanea.

Las lesiones cutaneas se clasifican en®:
Especificas

Suelen aparecer al inicio de la enfermedad. Su aparicion no
tiene valor prondstico en la evolucion o no hacia enfermedad
sistémica.

Las lesiones maculopapulosas son la variedad mas fre-
cuente de lesion cutanea especifica, y se suelen relacionar
con formas agudas de la enfermedad. Son de coloracion eri-
tematomarronaceas, y en la dermatoscopia presentan color
en jalea de manzana, caracteristico de las lesiones granu-
lomatosas. Suelen localizarse en cara, generalmente a nivel
periorbitario, pliegues nasolabiales y cuero cabelludo.

Las papulas pueden evolucionar hacia lesiones anulares
o placas. Estas pueden aparecer en extremidades, tronco y
espalda.

Los pacientes con lesiones en placa suelen cursar con
sarcoidosis de curso cronico (actividad superior a 2 afnos).

Figura 2

Imagen a mayor aumento, donde se aprecian forma-
ciones granulomatosas constituidas por histiocitos epitelioides
en empalizada, sin necrosis y numerosas células gigantes que
fagocitan material cristalino birrefringente.

Otras lesiones especificas
El lupus pernio, caracterizado por la presencia de nodulos y
placas rojo-violaceas, de consistencia dura, dolorosas, simé-
tricas, localizadas en region facial. Es la lesion cutanea mas
caracteristica, se asocia con sarcoidosis evolucionada, y es
uno de los marcadores de enfermedad pulmonar fibrotica
cronica.

La sarcoidosis de las cicatrices es la infiltracion granulo-
matosa de cicatrices antiguas.

La sarcoidosis subcutanea se caracteriza por la presen-
cia en extremidades de nddulos subcutaneos, moviles, no
dolorosos, coloracion normal y sin afectacion en epidermis.

Inespecificas

Suelen asociarse con sarcoidosis sistémica. La mas frecuente
es el eritema nudoso. Generalmente es la manifestacion ini-
cial, y suele asociarse a evolucion de enfermedad benigna y
autolimitada.

En un estudio de Mana et al., sobre factores clinicos que
predicen la persistencia de la actividad de la enfermedad’:
Se demostroé que la ausencia de eritema nudoso es un factor
de riesgo para la persistencia de la actividad de la enferme-
dad.

Otras lesiones inespecificas, aunque menos frecuentes
son prurigo, calcificaciones y eritema multiforme.

Discusion

La sarcoidosis papulosa de rodillas se caracteriza por la
presencia de lesiones papulosas en ambas rodillas, en oca-
siones con disposicion lineal y aspecto liquenoide. Es una
variante clinica, que normalmente se asocia al eritema
nudoso. Puede ser vista como una entidad clinica de tran-
sicion entre la sarcoidosis papular y la sarcoidosis de las
cicatrices®.

En la mayoria de los casos se demuestra la presencia
de cuerpos extranos en las lesiones localizadas en rodi-
llas, generalmente por traumatismos menores que pueden
introducir particulas exdgenas en la dermis. En el caso de
nuestra paciente, no se encontro la existencia de material
exodgenod.
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La reaccion a cuerpo extraio se caracteriza por granu-
lomas cuyo contenido esta formado por material exégeno
o enddgeno, alrededor de él se localizan histiocitos,
células multinucleadas y otras células inflamatorias. Clini-
camente, se observan papulas eritematosas o purpuricas,
nodulos o placas, que generalmente evolucionan hacia
fibrosis®.

Se debe establecer el diagndstico diferencial con sar-
coidosis de las cicatrices. Entidad clinica poco frecuente,
caracterizada por la infiltracion granulomatosa de cicatrices
antiguas de diversas etiologias, secundarias a traumatismos,
vacunas, tatuajes, cirugias, herpes zoster, etc.

Afecta a mujeres de mediana edad, con un periodo entre
traumatismo o puncion, y transformacién sarcoidea amplio
de 17-20 anos.

Clinicamente las cicatrices son eritematosas o purpuri-
cas e induradas al tacto. El diagnéstico es mediante biopsia
e histolégicamente se caracteriza por la presencia de gra-
nulomas. La localizacion tipica es en las rodillas*°.

Se debe descartar sarcoidosis en toda cicatriz antigua
que sufra cambios, puede ser el primer signo de sarcoidosis
sistémica. La infiltracion de las cicatrices es directamente
proporcional a la actividad de la enfermedad sistémica.

En los ultimos afos se ha descrito la presencia de material
exdgeno en una alta proporcion de pacientes con lesiones
especificas de sarcoidosis®°.

La principal indicacion para el tratamiento es la afec-
tacion sistémica y las lesiones cutaneas desfigurantes o
sintomaticas.

El tratamiento tradicional de la sarcoidosis cutanea son
los esteroides topicos, intralesionales o sistémicos.

Otros tratamientos empleados: Antimalaricos (mejor
perfil de seguridad que los esteroides, debe realizarse segui-
miento oftalmologico por riesgo de toxicidad retiniana,
principalmente tras usar cloroquina), metotrexato, tetra-
ciclinas o anti-TNF.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores decla-
ran que los procedimientos seguidos se conformaron a las
normas éticas del comité de experimentacion humana res-
ponsable y de acuerdo con la Asociacion Médica Mundial y
la Declaracion de Helsinki.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que
han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre
la publicacion de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado de

los pacientes y/o sujetos referidos en el articulo. Este docu-
mento obra en poder del autor de correspondencia.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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