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Hipertension pulmonar asociada a sarcoidosis
A proposito de un caso

Pulmonary hypertension associated to sarcoidosis. Case report
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Resumen

La sarcoidosis es una enfermedad autoinmune, granulomatosa
e idiopatica que presenta compromiso multisistémico, se
caracteriza por presentar una afectacion pulmonar, a veces
como manifestacion inicial. La sarcoidosis tiene predominio
por la raza afroamericana, y se presenta rara vez en japoneses,
espafioles y portugueses. El diagnostico esta dado por la triada
de: presentacion clinica o imagen radiolégica indicadora de
sarcoidosis, demostracion de granulomas no caseificantes y el
haber descartado otras enfermedades.

Presentamos el caso de un paciente masculino de 19 afos con
antecedentes de diagnostico de sarcoidosis por biopsia a los
8 afos, con afeccion pulmonar-dérmica y actualmente con
diagndstico de hipertension pulmonar. Se ha querido presentar
esta asociacion debido a que los pacientes con sarcoidosis
con compromiso pulmonar presentan habitualmente la
complicacion de hipertension pulmonar.

Abstract

Sarcoidosis is an autoimmune, idiopathic and granulomatous
disease with multisystemic involvement, is characterized by a
lung disease, sometimes as the initial manifestation. Sarcoidosis
has prevalence in the African American race, and rarely occurs
in Japanese, Spanish and Portuguese people. The diagnosis
is given by the triad of: clinical presentation or radiographic
image that indicates sarcoidosis, noncaseating granulomas
shown and have discarded other diseases.

We report the case of a male patient aged 19 that has been
diagnosed with sarcoidosis by biopsy at age 8 , with lung
- skin condition and currently diagnosed with pulmonary
hypertension. This association is been presented because
patients with sarcoidosis with pulmonary involvement usually
have the complication of pulmonary hypertension.
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INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad autoinmune cronica
que se caracteriza por la formacion de depositos gra-
nulomatosos en practicamente cualquier 6rgano del cuer-
po humano'. Se desconoce una causa directa aunque su
aparicion se ha asociado con infecciones virales, bacteria-
nas, fungicas y exposicion a ciertos agentes ambientales®.

La sarcoidosis presenta mayor frecuencia en mujeres
que en hombres con una relacion de 1,2:1; el 6rgano
mas cominmente afectado es la piel’; la incidencia que
la sarcoidosis presenta es de 35,5 por cada 100.000
habitantes en la raza negra y de 10 por cada 100.000
habitantes caucasicos®. En Colombia se presentan datos
epidemiologicos similares, la afeccion dermatoldgica
es la mas frecuente seguida del compromiso pulmonar?.

El diagnostico se determina mediante hallazgos clinicos
y radiologicos que evidencian la presencia de granulo-
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mas no caseificantes y la exclusion de otras entidades
patologicas con granulomas y reacciones sarcoides lo-
cales’. Existe la Clasificacion de Stadding que permite
clasificar la sarcoidosis segun los hallazgos radiologicos
en torax, encontrandose en el estadio 0 una radiografia
normal, en el estadio 1 la presencia de adenopatias hi-
liares bilaterales sin compromiso parenquimatoso, en el
estadio 2 las adenopatias hiliares bilaterales con com-
promiso del parénquima, en el estadio 3 alteraciones del
parénquima sin adenopatias hiliares y en el estadio 4 fi-
brosis pulmonar y formacion de conglomerados®.

La hipertension pulmonar es muy frecuente en la sarcoi-
dosis y ya se encuentra caracterizada’. Esta complicacion
aparece en aproximadamente el 90% de los pacientes que
padecen esta enfermedad ®.

La asociacion entre estas dos patologias es frecuente de-
bido a que el compromiso pulmonar de la fibrosis hace



que los vasos sanguineos pierdan elasticidad, se rompan y el corazén ne-
cesite hacer un mayor esfuerzo para bombear la sangre hasta el pulmon y
realizar una adecuada hematosis, lo que a largo plazo causa insuficiencia
cardiaca congestiva. Sin embargo se ha propuesto otras posibles causas de
hipertension pulmonar asociada a Sarcoidosis (HPAS) como: Vasculitis
granulomatosa, Enfermedad pulmonar Venooclusiva (EPVO), compresion
extrinseca de los vasos pulmonares por el agrandamiento de los ganglios
mediastinicos, vasoconstriccion hipdxica y remodelacion vascular®.

Actualmente, la Food and Drug Administration (FDA) no ha aprobado al-
gun tratamiento Optimo para esta patologia y tampoco se cuenta con datos
que respalden de manera clara un determinado tratamiento, no obstante, el
tratamiento con corticoides como la prednisona ha demostrado ser eficaz
y suele ser el tratamiento mas utilizado'. Los pacientes con Hiperten-
sion Pulmonar Asociada a Sarcoidosis (HPAS) refractarios al tratamiento
con corticoides, han mostrado respuesta favorable al uso de medicamentos
como metotrexato, azatioprina e inhibidores del factor de necrosis tumo-
ral (TNF)'" 12, Actualmente se ha venido tratando la HPAS con nuevos
medicamentos como Beraprost y Treprostinil, que hacen parte del grupo
de farmacos denominados prostanoides, los cuales han mostrado una re-
duccion en el nimero de hospitalizaciones en comparacion con placebo®.

Los Inhibidores de la 5-Fosfodiesterasa también se han venido usando
para el tratamiento de la hipertension pulmonar, dentro de las cualidades
que tiene este grupo de farmacos se encuentra la reduccion de la hiperten-
sién pulmonar y el mejoramiento de la funcion cardiaca en pacientes que
hayan desarrollado insuficiencia cardiaca'®. Por otro lado, en estudios
donde se evaltia la efectividad de tratamiento de la hipertension pulmo-
nar con Riociguat, se observa que este medicamento reduce los sintomas
y mejora la capacidad de ejercicio en los pacientes que lo consumen®.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente de 19 afos, procedente de Belén, Boyaca, con antecedentes de
sarcoidosis diagnosticada a los 8 afios mediante biopsia con hallazgos de
granulomas no caseificantes, hallazgos radioldgico-clinicos y descarte
de otras enfermedades responsables de las mismas. Ingresa al servicio
de medicina interna por cuadro clinico de edema en miembros inferiores,
disnea de pequeiios esfuerzos y oliguria. Al examen fisico se encuen-
tra un paciente consciente, orientado, sin signos de deshidratacion, que
utiliza oxigeno por Venturi al 35%, con saturacion al 85%, conjuntivas
normocromicas, no presenta focalizacion neuroldgica, escleras anicté-
ricas, mucosa oral himeda, cuello corto, no se evidencia ingurgitacion
yugular, térax simétrico, tirajes intercostales, polipnea, estertores finos
en bases pulmonares, ruidos cardiacos ritmicos, no evidencia de asci-
tis, edema grado II con fovea en miembros inferiores acompaiiado de
lesiones induradas violaceas no dolorosas. Pulsos simétricos distales y
Tension arterial normal.

Con peso de 29 kilogramos y talla 140 cm, con IMC de 14,8 Kg/m2 que
indica desnutricion severa. Se observan lesiones papulosas en la piel con
compromiso generalizado (Figura 1). Se tomo radiografia de térax que
evidencia hipertension pulmonar y compromiso del parénquima pulmonar
(Figura 2). Se le realizo ecocardiograma transtoracico que revela fun-
cion ventricular normal, derrame pericardico leve, dilatacion severa de
cavidades derechas con sobrecarga de presion y volumen, una esclerosis
valvular tricuspidea con insuficiencia moderada e hipertension pulmo-
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nar. También se le realizé una ecografia de abdomen la cual mostrd una
ingurgitacion de los vasos supra hepaticos, probablemente secundarios a
la insuficiencia cardiaca congestiva derecha.

Figura 1. En la imagen de la izquierda se observan lesiones papulosas en la
frente, caracteristicas de la sarcoidosis cutanea. En la imagen de la derecha
se observan lesiones sarcoidales papulosas por centenares en la piel del
tronco y extremidad superior izquierda.

Segun la clasificacion de Scadding, se encontré al paciente en estadio 4,
es decir, con presencia de fibrosis pulmonar, ademas de presentar com-
promiso pulmonar avanzado.

Tabla 1. Paraclinicos del paciente con sarcoidosis

Paraclinicos Resultados del paciente Valores normales

BUN 29,2 mg/dl 10-20 mg/dl
INR 2,33s 11-15s

PTT 41,2s 20-35s
Albumina 2,9mg/dl 6.6-44.2mg/dl
Bilirrubina directa 2,05mg/dl 0.1-0.3mg/dl
Proteinas totales 9,45g/dl 5.5-8g/dl

En el aspecto sociodemografico, se encuentra en vivienda urbana en el
municipio de Belén (2650 metros sobre el nivel del mar), amplia, con
piso baldosa y adecuadamente cubierto. Presenta buenas condiciones de
salud, pese a su enfermedad gracias a los cuidados aportados por la fa-
milia. En su estancia hospitalaria fue medicado con: furosemida solucion
inyectable, Heparina, Prednisolona, Ranitidina, Fitomenadiona-Vitami-
na K, Sildenafil, ademas utiliza kit ventury pediatrico debido al tamafio
de su cara, se le hace control de peso diario y dieta con restriccion hidrica
de 1000mL/dia.

DISCUSION

En el paciente se logra evidenciar de manera amplia un compromiso de
las cavidades cardiacas, en especial la dilatacion de las cavidades dere-
chas, causado por los cambios fibroticos en el pulmoén lo que reduce la
elasticidad de los vasos sanguineos a nivel intrapulmonar, obligando al
ventriculo derecho a aumentar su fuerza de contraccion para mantener un
volumen adecuado de sangre en la circulacién pulmonar y una correcta
hematosis '°. Con el pasar del tiempo este mecanismo compensatorio
deja de ser suficiente y aparecen sintomas retrogrados de insuficiencia
cardiaca como ingurgitacion en los vasos supra hepaticos y edema de
miembros inferiores. En estos pacientes el proceso es cronico e insi-
dioso, percatandose sintomatologia solo cuando ya hay una disfuncion
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Figura 2. Radiografia de torax posteroanterior y lateral: cardiomegalia global, hipertension pulmonar severa con 37mm de diametro de la arteria pulmonar,
presencia de liquido en cisuras comprometiendo el espacio pulmonar.

pulmonar y cardiaca avanzada.

Es importante descartar otras enfermedades con signos y sintomas simi-
lares a la descrita en el caso clinico como: Tuberculosis, ya que la baci-
loscopia seriada y cultivo de esputo en medio Lowenstein-Jensen fueron
negativos; asbestosis y neumoconiosis por el hecho de que durante la
indagacion de los antecedentes del paciente no se refiere exposicion a as-
besto ni polvo de minerales; sifilis por una prueba de “Venereal Disease
Research Laboratory” (VDRL) negativa.

La exposicion a plaguicidas se ha considerado como un posible desenca-
denante de sarcoidosis'’, y en nuestro medio la exposicion a plaguicidas
es frecuente'®, lo cual puede estar asociado como causal de la enfermedad
en nuestro paciente'” .

Debido a la sintomatologia poco especifica, este caso clinico representd
un reto diagnodstico para el personal de salud, una gran ayuda fue la reali-
zacion de una adecuada historia clinica donde se hizo una profundizacion
en los antecedentes del paciente y la evolucion de la enfermedad que re-
sultd en la obtencion de datos claves que ayudaron a enfocar el diagnos-
tico hacia una sarcoidosis con compromiso pulmonar. El prondstico de
sarcoidosis es favorable. Es de suponer que las lesiones duran entre 3 y 6
meses, sin embargo en todos los pacientes es variable. Al pasar un aflo se
puede confirmar la evolucion a nivel pulmonar con una radiografia. En al-
gunos casos evoluciona a sarcoidosis cronica, siendo importante la super-
vision médica. La mortalidad por sarcoidosis es cercana al 5%, sobre todo
si estan relacionadas con la afectacion de pulmon, cerebro y corazon®.
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