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RESUMEN:

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria multisistémica, caracterizada por gra-
nulomas no caseificados, de etiologia desconocida. Dentro de esta, el compromiso
seroso es muy infrecuente. Entre los diagndsticos diferenciales a considerar se en-
cuentran patologias neoplasicas, infecciosas e inflamatorias. El tratamiento de la sar-
coidosis peritoneal depende del grado, actividad y extension de la enfermedad. Se
presenta el caso de una paciente de 45 afios, que consulta por dolor pélvico y aumen-
to de perimetro abdominal de tres meses de evolucion.

Peritoneal Sarcoidosis. About a Case

SUMMARY:

Sarcoidosis is a multisystemic inflammatory disease characterized by calcified gran-
ulomas of unknown etiology. Within this, the serous commitment is rare. Among the
differential diagnoses are considered neoplastic, infectious and inflammatory diseas-
es. Treatment of peritoneal sarcoidosis depends on the degree, activity and extent of
the disease. We present the case of a 45 years old patient who consulted for pelvic
pain and increased abdominal girth of three months of evolution.
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Caso Clinico

Se presenta el caso de una paciente mujer de 45 afios
de edad con antecedentes de Diabetes Mellitus tipo 2, insu-
lino requirente, dislipidemia y tabaquismo activo. Consulta
en ginecologia por un cuadro de tres meses de evolucion
caracterizado por dolor pélvico y aumento del perimetro
abdominal. Al examen fisico ginecoldgico se palpa una
masa anexial derecha de aproximadamente 3 cm de didme-
tro. Se realiza ecografia transvaginal en la que se visualizan
formaciones sélido quisticas tabicadas en ambas regiones
anexiales y la presencia de ascitis. La tomografia compu-
tada de abdomen y pelvis muestra engrosamiento omen-
tal difuso y engrosamiento nodular del peritoneo, ambas
regiones anexiales aumentadas de tamafo a expensas de
lesiones quisticas y engrosamiento mural de colon en rela-
cion al angulo hepatico, adenopatias mesentéricas, retro-
peritoneales y epicardiofrénicas pequefias. Hallazgos com-
patibles con carcinomatosis peritoneal extensa (Figuras 1, 2
y 3A). Se realiza tomografia computada de térax que mues-

FiguralA.
Imagen coronal de tomografia computada de

abdomen y pelvis contrastada, con un importan-
te engrosamiento difuso omental y peritoneal
“omental cake”.
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tra adenopatias mediastinicas, peritraqueales y del espacio
prevascular inespecificas (Figuras 3By 4). EI CA 125 resulta
elevado (227 U/ml con un valor normal < a 35) y el CEA
normal. La colonoscopia muestra compresion extrinseca en
colon izquierdo. Con estos hallazgos se sospecha cancer
ovarico con carcinomatosis peritoneal por lo que se realiza
laparoscopia exploradora donde se evidencian Utero y ane-
xos normales, ascitis, torta omental y diseminaciéon miliar
por todo el peritoneo abdominal incluyendo diafragma e
higado. Se encuentra un tumor de 3 cm de didmetro en la
cola del pdncreas. Se realiza reseccién parcial del omento
y se envia a anatomia patolégica junto con muestra de li-
quido ascitico. El resultado de liquido ascitico es negativo
para células neoplasicas y el estudio anatomopatoldgico
informa inflamacién crénica granulomatosa con muiltiples
granulomas de tipo epitelioideo no necrotizantes tipo sar-
coide (Figuras 5, 6y 7). Se realiza tincién de PAS y Grocott la
cual es negativa para hongos y tincion de Ziehl Nielsen que
es negativa para BAAR.

Figura 1 B.
Imagen axial de tomografia computada de abdomen y pel-

vis contrastada, a nivel de la excavacion pelviana con un
importante engrosamiento difuso peritoneal el que impre-
siona con areas nodulares similar a un compromiso carci-
nomatoso.
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Figura 2 A.

Imagen axial de tomografia computada de abdomen vy
pelvis contrastada, a nivel de la bifurcacién iliaca con un
importante engrosamiento difuso omental y peritoneal
“omental cake”.

Figura 3 A.

Imagen axial de tomografia computada de abdomen y pel-
vis contrastada, a nivel gastrohepatico con un leve engro-
samiento difuso omental, también es visible escaso liquido
laminar perihepatico.
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Figura 2 B.

Imagen axial de tomografia computada de abdomen y pel-
vis contrastada, a nivel de los hilios renales con un impor-
tante engrosamiento difuso omental y peritoneal “omental
cake”, también es visible leve ascitis perihepatica.

Figura 3 B.

Imagen coronal de tomografia computada de térax contras-
tada, a nivel mediastinico e hilios pulmonares con peque-
fias adenopatias subcentimétricas subcarinales.
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Figura 4 B.

Figura 4 A. . , .
Imagen axial de tomografia computada de térax contrasta-

Imagen axial de tomografia computada de térax en
reconstrucciéon de parénquima pulmonar a nivel de hilios
pulmonares, sin evidencias de compromiso parenquimato-

da, a nivel mediastinico e hilios pulmonares con pequefas
adenopatias subcentimétricas hiliares derechas.

so pulmonar ni alteraciones que sefialar.

Figura 5. Figura 6.
Tincién HE 4X. Tejido blando fibroadiposo con lesiones granulomato- Tincién HE 10X. Lesiones granulomatosas
sas multiples no necrotizantes.
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Figura 7.
Tincion HE 40x: Granuloma no necrotizante con células multinuclea-
das (flechas pequefias)

Comentario

Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria multi-
sistémica de etiologia desconocida. Se caracteriza por la
presencia de granulomas no caseificados en ausencia de
otras enfermedades granulomatosas. *? La mayoria de la
evidencia sugiere una respuesta celular inmune exagerada
a un antigeno desconocido. Su presentacién clinica, com-
promiso de dérganos y progresidén son muy variables pero
el compromiso de serosas y especialmente el compromiso
peritoneal es muy infrecuente.® Dentro del diagndstico di-
ferencial se deben considerar enfermedades neoplasicas,
infecciosas e inflamatorias.

Se estima una prevalencia global entre 10-20 por
100.000 habitantes y la epidemiologia de la enfermedad
varia de forma significativa segun localizacién geografica y
raza. Es 3-4 veces mas frecuente en pacientes afroameri-
canos y se han detectado tasas mds altas en personas con
descendencia escandinava o irlandesa.”* ® Se diagnostica
generalmente entre los 20 y 40 afios de edad con un predo-
minio femenino.®

Los 6rganos mas frecuentemente afectados son los
pulmones (90%) y el sistema linfatico (30%). El compromiso
extrapulmonar se puede presentar hasta en un 30% de los
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casos siendo el abdomen el sitio mas frecuente. @ Den-
tro de este, el compromiso peritoneal es extremadamente
raro.® Se debe tener en cuenta que la sarcoidosis abdomi-
nal puede ocurrir en ausencia de compromiso pulmonar o
linfatico.

Manifestaciones Clinicas

El compromiso abdominal se manifiesta mas frecuen-
temente con ascitis y dolor abdominal.

1. Higado. El compromiso hepdtico le sigue en frecuencia
al pulmonar y al sistema linfatico y como se mencio-
nd previamente puede estar presente en ausencia de
compromiso pulmonar (26%). Se puede presentar con
hepatomegalia (que es lo mas frecuente) asociado o no
a esplenomegalia, granulomas, nédulos, hipertensién
portal, cirrosis y trombosis de la vena porta. La RNM
puede ayudar a diferenciar la sarcoidosis de metdstasis
hepaticas.®

Tracto gastrointestinal. Su compromiso es extremada-
mente raro y en general es asintomatico.

N

a) Estdmago. En estudios de anatomia patoldgica has-
ta el 10% de los pacientes con sarcoidosis sistémica te-
nian infiltracion de la mucosa gastrica por granulomas,
principalmente en el antro.® El compromiso puede ser
localizado (infiltracién granulomatosa de la mucosa que
produce ulceras, gastritis o nddulos) o difuso (fibrosis,
engrosamiento parietal y reduccion del lumen) y desde
el punto de vista imagenoldgico se debe hacer el diag-
ndstico diferencial con linitis pldstica.

b) Intestino. El colon sigmoides es el que se ve compro-
metido con mayor frecuencia. Se pueden presentar né-
dulos, pdlipos, erosiones, Ulceras, lesiones obstructivas,
estenosis 0 compresidn extrinseca por adenopatias.”” Se
debe tener en cuenta que la sarcoidosis es una de las
causas de apendicitis granulomatosa no infecciosa junto
con la enfermedad de Crohn y los cuerpos extrafios.?

3. Pancreas. Se ha detectado compromiso en un 1-3% de
los pacientes con enfermedad sistémica en series de
autopsias. Se presenta con dolor abdominal, nauseas,
vomitos, baja de peso o ictericia obstructiva.*" Puede
ser por infiltracidn directa de tipo nodular o como una
masa focal que generalmente se encuentra en la cabeza
del pancreas.
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4. Peritoneo.

a) Existe una asociacion entre cicatrices de cirugias ab-
dominales y sarcoidosis peritoneal. Se han reportados
varios casos de sarcoidosis que se presentan como le-
siones tumorales en relacidn a cicatrices. Puede ser so-
lamente un fenédmeno local o la presentacidn inicial de
una enfermedad sistémica la cual se puede manifestar
entre dos a ocho afios después de la lesién cutdnea.®

b) Peritonitis esclerosante que se caracteriza por dolor
abdominal, obstruccién intestinal y engrosamiento del
peritoneo con adherencias masivas.*?

c¢) En el peritoneo se pueden ver multiples nddu-
los granulomatosos peritoneales o una lesién Unica.

El compromiso aislado del sistema genital es raro, sien-
do los sitios mas frecuentemente afectados el Utero y los
ovarios y principalmente en mujeres en edad reproductiva.

Por otra parte, se debe tener presente la asociacion
entre sarcoidosis y malignidad. De esta situacion surge el
planteamiento de dos problemas.

El primero es la dificultad para hacer un diagndstico y
etapificacidn precisa. Desde 1985 se han descrito al menos
60 casos de sarcoidosis asociada a malignidad. Dentro de
las enfermedades malignas se han descrito melanomas,
schwanomas, leucemia mieloide aguda, enfermedad de
Hodgkin y carcinomas de ovario, cérvix, Utero, mama, timo,
pulmén, higado y tracto digestivo. La sarcoidosis se ha loca-
lizado en el drea tumoral en un 50% de los casos aproxima-
damente. Estas lesiones son una posible causa de confusion
ya que pueden ser malinterpretadas como enfermedad me-
tastasica del cancer primario.

Con respecto al segundo problema que es una posible
asociacion etioldgica entre estas dos enfermedades hay dos
hipdtesis. Una, es que la alteracidén inmunoldgica causada
por la sarcoidosis es responsable del desarrollo posterior de
la enfermedad maligna. La otra, es que la sarcoidosis repre-
senta una reaccion sistémica al tumor maligno.

Aunque la asociacién puede ser metacrdnica o sincréni-
ca, la sarcoidosis precede al cancer la mayoria de las veces.

La evidencia que favorece la asociacidn entre sarcoi-
dosis y malignidad se basa en reportes de casos y estudios
epidemioldgicos lo que implica sesgos de seleccidn y clasifi-
cacion por lo que el sindrome sarcoidosis-malignidad sigue
siendo controversial.*?
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Laboratorio

El CA 125 es un marcador tumoral secretado por las
células mesoteliales de la cavidad peritoneal. Se usa como
marcador en tumores ovaricos pero también puede estar
elevado en la sarcoidosis y en otros procesos granulomato-
sos como la TBC lo que dificulta ain mas el diagndstico.®**

El estudio del liquido ascitico que se obtiene en la sar-
coidosis peritoneal generalmente tiene predominio linfo-
citico y una gradiente de albumina sérica-liquido ascitico
<1,1 g/dL.®

La medicion de los niveles de la ECA no se hace de
forma rutinaria. Se encuentran elevados en un 75% de los
pacientes con sarcoidosis no tratada, pero su utilidad en el
diagndstico es limitada debido a su baja sensibilidad e insu-
ficiente especificidad (10% de falsos positivos). ¢

Por otra parte, en sarcoidosis también puede haber
positividad de exdmenes que se usan habitualmente den-
tro del diagndstico inmunoldgico. El factor reumatoideo
(FR) puede estar positivo hasta en un 17% de los pacientes
y los anticuerpos antinucleares (ANA) hasta en un 28,5% de
los pacientes segun un estudio realizado en Turquia de 42
pacientes.*”

Diagnostico

No existe una prueba diagndstica definitiva para la sar-
coidosis, por lo que para hacer el diagnéstico se requieren
tres elementos: clinica y radiologia compatible, exclusidn
de otras enfermedades que se pueden presentar de for-
ma similar y deteccién de granulomas no caseificados en
la biopsia.®

Dentro del diagnéstico diferencial de la sarcoidosis pe-
ritoneal se deben considerar enfermedades neoplasicas,
infecciosas e inflamatorias. Los principales diagnésticos di-
ferenciales son linfomas, enfermedad metastasica (carcino-
matosis peritoneal), infecciones por micobacterias (incluso
con PPD negativo), gastroenteritis eosinofilica, amiloidosis,
fibromatosis, pseudotumor inflamatorio, enfermedad de
Whipple, endometriosis y actinomicosis.* %

Para confirmar el diagndstico se deben obtener mues-
tras para estudio histolégico y objetivar la presencia de
granulomas no caseificados, pero se debe considerar que
también se pueden encontrar granulomas no caseificados
en enfermedades infecciosas como TBC, brucelosis, histo-
plasmosis y coccidiomicosis; post exposicion ocupacional
al berilio y silica, en neumonias por hipersensibilidad, in-
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munosupresion congénita o adquirida y en asociacién con
tumores malignos.*?

Tratamiento

La decisidén de tratar la sarcoidosis gastrointestinal /
peritoneal se basa en el grado, actividad y extensién de la
enfermedad. Los pacientes asintomaticos, en general, no
requieren tratamiento, en cambio aquellos sintomaticos y
con inflamacién granulomatosa importante en el estudio
patolégico se benefician del uso de corticoides como pri-
mera linea de tratamiento. 9

Cuando el tratamiento esta indicado, en general, se
parte con 30-40 mg de prednisona en 1 dosis diaria y luego
se disminuye la dosis hasta una de mantencién de 10-15 mg
en un periodo de seis meses. La duracién del tratamiento
en aquellos que responden no estd clara, pero en general se
mantiene el tratamiento por al menos un afio. Otros agen-
tes pueden ser necesarios en aquellos pacientes que no
responden a glucocorticoides o que no toleran los efectos
adversos.En esos casos se pueden utilizar inmunosupreso-
res como metotrexato, azatioprina y anti TNF.

La cirugia es necesaria en ciertos casos, especialmente
cuando hay complicaciones como hemorragias, estenosis,
obstruccién o perforacién. La esplenectomia puede ser ne-
cesaria en los casos de compromiso esplénico.

Con respecto al tratamiento 6rgano dirigido:

En el compromiso del tracto gastrointestinal el trata-
miento con corticoides produce mejoria sintomatica en el
66% de los pacientes aunque la normalizacién imagenolé-
gica no necesariamente ocurre, 2921

El rol de los corticoides en la sarcoidosis hepatica esta
poco claro. Puede mejorar la alteracién en las pruebas he-
paticas y tiende a reducir el tamafio del higado y el nimero
de granulomas, pero no alivia la hipertensién portal y, es
mas, puede empeorar la fibrosis. ??

En el compromiso del bazo los corticoides disminuyen
el tamafio del bazo pero puede haber esplenomegalia de
rebote al suspenderlos. 23

El prondstico de la sarcoidosis en general es bueno,
aungue la mayoria de los pacientes tendrd algin grado de
compromiso de drganos permanente. En los casos publica-
dos en la literatura los pacientes han evolucionado bien con
terapia corticoidal. 24

El prondstico es peor en afroamericanos, en compro-
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miso multiorganico e inicio de los sintomas después de los
40 afios. El compromiso cardiaco y pulmonar son las princi-
pales causas de muerte. %

El compromiso extrapulmonar se monitoriza de forma
clinica y radioldgica. El rol de los niveles de enzima converti-
dora de angiotensina o del receptor soluble de interleuqui-
na-2 en este contexto no esta claro. 9

El caso de nuestra paciente es interesante, ya que a
pesar de ser una forma de presentacion habitual de una
patologia poco comun, esta paciente fue sometida desde
el principio al estrés que significa tener la sospecha de una
patologia maligna. Después de haberse realizado un es-
tudio imagenoldgico adecuado ingresa a pabelldn practi-
camente con la certeza de que tiene un cancer de origen
ovarico, para luego del estudio histolégico encontrarse con
la sorpresa de que el diagndstico no era cancer si no que
una enfermedad poco frecuente, en la que nunca se pensé
previamente. A pesar de que hasta el momento el estudio
orienta hacia la sarcoidosis aislada, debemos recordar que
segun lo expuesto previamente, no podemos eliminar de
nuestro diagndstico diferencial la patologia neoplasica (que
puede ser metacrdnica o sincrénica), ya que en el estudio
histolégico no se evidenciaron cuerpos de inclusién cito-
plasmaticos. En este caso en particular y posterior a los ha-
llazgos histoldgicos se solicitd PPD, el cual resulté negativo
y se midieron los niveles de la ECA los cuales también estan
negativos a pesar de presentar sintomas de varios meses de
evolucion.Debido a la sintomatologia se inicié terapia corti-
coidal con el plan de controlar clinica y radiolégicamente a
la paciente en unos meses mas.

En conclusion, la sarcoidosis peritoneal es una patolo-
gia poco frecuente pero se encuentra dentro del diagndsti-
co diferencial de patologias prevalentes y con prondsticos
radicalmente distintos, como lo son la carcinomatosis pe-
ritoneal y la tuberculosis. Se debe tener presente cuando
nos encontramos con noédulos peritoneales y ascitis. Su
diagnéstico no es facil ya que no contamos con exdmenes
no invasivos que confirmen el diagndstico con certeza. La
mayoria de las veces se debe realizar estudio anatomopa-
toldgico y aun asi existen otras causas de granulomas no
necrotizantes que se deben descartar. Es por esto que se
debe tener una alta sospecha diagnéstica y ser exhaustivos
en cuanto al diagndstico diferencial ya que influira directa-
mente en el tratamiento, prondstico y calidad de vida del
paciente.
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