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RESUMEN

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica de causa desco-
nocida que compromete primariamente al pulmén. Si afecta al sistema nervioso, se denomi-
na neurosarcoidosis. El objetivo del presente articulo es dar a conocer dicha patologia y
entregar elementos clinicos que permitan diagnosticarla tempranamente. Presentacion del
caso: Se presenta el caso de un paciente de género masculino de 24 afos de edad, previa-
mente sano, que consulta por ptosis palpebral derecha y diplopia intermitente de 3 meses
de evolucion, con estudio posterior mediante resonancia nuclear magnética de cerebro
que corrobora la afeccion del sistema nervioso central y una biopsia estereotaxica cerebral
que confirma la presencia de tejido cerebral con lesiones granulomatosas no caseificantes
compatible con el diagnéstico de neurosarcoidosis. Discusion: La sarcoidosis se presenta-
ra en un 95% de los casos con sintomas y signos derivados de la afeccion pulmonar, afec-
tandose el sistema nervioso soélo en un 5 a un 10% de los casos. El diagndstico se basa en
la existencia de manifestaciones clinico-radiolégicas compatibles, la confirmacion histologi-
ca de granulomas no caseificantes y la exclusion de otras enfermedades granulomatosas.
Si bien el manejo de la sarcoidosis es sintomatico, en el caso de la neurosarcoidosis existe
consenso en que los pacientes deben ser tratados con corticoterapia.

ABSTRACT

Introduction: Sarcoidosis is a systemic disease of unknown etiology. The organs most affec-
ted by this disorder are the lungs. It's called neurosarcoidosis when there is involvement of
the nervous system. Case report: We report a 24-year-old male, without any previous disea-
se, presenting with right eyelid ptosis and intermittent diplopia of 3 months’ duration, with
subsequent study by magnetic resonance imaging of the brain that supports the involve-
ment of the central nervous system and a brain stereotactic biopsy which confirms the pre-
sence of brain tissue with non-caseificating granulomatous lesions, consistent with the diag-
nosis of neurosarcoidosis. Discussion: Sarcoidosis most frequently involves the lung, and
neurologic complications occur in approximately 5 to 10 percent of patients with sarcoido-
sis. Diagnosis requires both the presence of non-caseificating granulomatous lesions and
the absence of any other granulomatous disease. Treatment is mainly symptomatic, while
for neurosarcoidosis there is a consensus that these patients should be treated with corti-
costeroids.

INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de causa desconocida, caracterizada
por la presencia de granulomas no caseificantes, siendo el pulmén el principal érgano invo-
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lucrado (95% de los casos), afectandose con una menor frecuen-
cia sistema nervioso central, piel, ojos, sistema reticulo endotelial,
sistema musculoesquelético (1). El concepto neurosarcoidosis ha-
ce referencia a la presencia de dichos granulomas en tejido nervio-
SO.

Posee distribucion mundial, con una prevalencia estimada de 10 a
20 casos por cada 100.000 habitantes. Afecta generalmente a
adultos jovenes, menores de 40 afios, con un ligero predominio de
mujeres (2). Las diversas manifestaciones clinicas, asi como su
gravedad varian segun género, edad de presentacion y etnia (3).

Se desconoce la prevalencia de la sarcoidosis en Chile, ya que
solo existen escasas comunicaciones de casos en la literatura na-
cional correspondientes a compromiso pulmonar o ganglionar que
constituyen las formas mas frecuentes de presentacion de la enfer-
medad (4).

En cuanto a su etiologia, si bien la causa de esta enfermedad es
aun desconocida, la hipétesis mas aceptada sugiere que la exposi-
cion a un determinado antigeno desencadena una respuesta inmu-
nitaria anormal en un huésped genéticamente susceptible (5).

A continuacion, se presenta el caso de un paciente con diagnosti-
co reciente de neurosarcoidosis a fin de dar a conocer dicha pato-
logia y entregar elementos clinicos que permitan diagnosticarla
tempranamente.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de género masculino de 24 afios de edad, sin anteceden-
tes morbidos relevantes. Consultd en enero de 2014 con oftalmélo-
go por cuadro de 3 meses de evolucion caracterizado por caida
unilateral de parpado derecho y percepcion de vision doble inter-
mitente de predominio matinal, sin otros sintomas ni signos asocia-
dos.

Se objetivo por el especialista ptosis palpebral derecha y paresia
del musculo oblicuo superior ipsilateral, tras lo cual el profesional
solicité una resonancia nuclear magnética con contraste de cere-
bro, en la cual presentdé una extensa lesion centrada en los nu-
cleos grises de la base derechos, con extension al mesencéfalo,
puente y pedunculo cerebeloso superior derecho. Ademas, se ob-
jetivé un area nodular en la region caudal y medial al nucleo lenti-
forme, posterior a la comisura blanca anterior, que mostré leve hi-
posefial en T2 y midié aproximadamente 2,5 cm. en su eje antero-
posterior, con intenso realce tras la administraciéon del contraste
intravenoso. Evidencié ademas realce leptomeningeo mesencefali-
co, que incluy6 el Il nervio derecho y parte del trayecto intracra-
neano de los nervios oOpticos, quiasma y region hipotalamica, lo
cual se asoci6 a focos de realce parengquimatoso con patrén estria-
do, con compromiso de los espacios periventriculares. Dicha le-
sion presentd efecto de masa sobre el parénquima, desplazando
levemente el tercer ventriculo hacia la izquierda (figura 1). Tanto el
sistema ventricular como el espacio subaracnoideo conservan am-
plitud dentro de rangos normales. No se constaté otra alteracion.
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Figura 1. Resonancia magnética de craneo con gadolinio en
el plano coronal, en la que se visualiza lesién con efecto de
masa en parénquima cerebral, comprometiendo ntcleos de
la base, lll nervio craneal y quiasma 6ptico derechos

Se plante6 un probable origen inflamatorio-infeccioso, tal como
linfoma o procesos granulomatosos como tuberculosis o sarcoido-
sis.

Posteriormente, el paciente se hospitalizé de forma electiva en fe-
brero del 2014 en extrasistema a fin de continuar el estudio perti-
nente. Se solicitd en una primera instancia TSH y T4 libre, glicemia
(en ayuno), perfil lipidico, GOT y GPT, creatinina sérica, orina com-
pleta, hemograma, electrolitos plasmaticos y valores plasmaticos
de enzima convertidora de angiotensina (ECA), todos dentro de
rangos normales. Se complementé el estudio con los anticuerpos
ANA, ENA y ANCA, los tres negativos, y serologia para VIH, Brucel-
la spp., Toxoplasma gondii y Trypanosoma cruzi, todos negativos.
Se realizé, ademas, dos punciones lumbares, las cuales evidencia-
ron liquido cefaloraquideo (LCR) con pleocitosis linfocitaria, hiper-
proteinorraquia y glucosa normal.

Posteriormente, se decidio llevar a cabo un PET SCAN cerebral, el
cual no evidencio focos primarios de malignidad. Segun lo expues-
to anteriormente, se realizo biopsia estereotaxica cerebral, la cual
se envio al servicio de anatomia patologica, de la cual se informo:
tejido cerebral con proceso inflamatorio crénico granulomatoso.

En vista de los antecedentes previamente mencionados, se esta-
bleciod el diagnostico de neurosarcoidosis, tras lo cual el paciente
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se sometid a bolos endovenosos de metilprednisolona durante 3
dias seguidos, con una favorable evolucion, por lo que fue dado
de alta con corticoides en altas dosis via oral con posterior control
ambulatorio. Se reevalué por neurélogo en noviembre del mismo
ano, en donde se objetivd imagenolégicamente una regresion con-
siderable de la lesion en cuestion, por lo que se decidié suspen-
der la corticoterapia via oral e iniciar metrotrexato en vista del sin-
drome de Cushing que presenté el paciente.

DISCUSION

El érgano mayormente afectado en la presente enfermedad es el
pulmoén (95%), mientras que hasta en un 30% su presentacion clini-
ca sera como sarcoidosis extrapulmonar, siendo los sitios mas co-
munmente afectados piel, ojos, sistema reticulo endotelial, sistema
musculoesquelético, glandulas exocrinas, corazoén, rifidn y sistema
nervioso central. La afeccion neurolégica ocurre aproximadamente
entre un 5 a un 10% en pacientes con diagndstico de sarcoidosis

(6).

Salvo determinadas presentaciones clinicas, tales como Sindrome
de Lofgren (eritema nodoso, adenopatia hiliar pulmonar, poliartral-
gia migratoria y fiebre), Sindrome de Heerfordt (fiebre uveo-paroti-
dea) y adenopatias hiliares pulmonares bilaterales asintomaticas,
el diagnostico de sarcoidosis requiere que los hallazgos clinico-ra-
diolégicos se apoyen en una evidencia anatomo-patolégica de
granulomas de células epiteloides no caseificantes cuya presen-
cia debe estar en mas de un érgano o sistema, debiendo ademas
descartarse otras enfermedades granulomatosas.

Habitualmente los niveles séricos de ECA se encuentran elevados
en la sarcoidosis pulmonar, en cambio, en la neurosarcoidosis sue-
le ser normal. En el estudio del LCR, las alteraciones mas frecuen-
temente descritas son pleocitosis e hiperproteinorraquia (7).

Consideramos de suma relevancia presentar este caso, principal-
mente debido a la manifestacion extrapulmonar como presenta-
cion de sarcoidosis (ptosis palpebral unilateral junto con diplopia)
en un paciente, aunque sin diagnoéstico previo de sarcoidosis, que
presentd hallazgos radiolégicos y anatomopatolégicos compati-
bles con dicha patologia, de lo cual se infirié que la neurosarcoido-
sis no tan solo es una entidad a considerar en pacientes con diag-
nostico conocido de sarcoidosis que desarrollan alteraciones de
indole neuroldgicas, sino también en pacientes sin el diagndéstico
establecido previamente que presenten dichas alteraciones en el
contexto de un cuadro compatible.

En el contexto de la neurosarcoidosis, es necesario mencionar
que sus manifestaciones clinicas son variadas, pudiendo compro-
meterse el sistema nervioso central (SNC), el sistema nervioso peri-
férico (SNP) y/o a nivel muscular.

El compromiso de nervios craneanos es la manifestacion mas fre-
cuente, describiéndose el compromiso de los pares craneales Il y
VIl los mas frecuentemente afectados, lo cual coincide con el caso
clinico presentado, a lo cual es necesario agregar el compromiso
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del lll par craneal. Por otro lado, también se ha descrito el vértigo
como presentacion clinica de neurosarcoidosis (8).

En relacion al eventual compromiso no neuroldgico, es necesario
senalar que, con los antecedentes disponibles, no se descarto la
presencia de lesiones ni indemnidad a nivel pulmonar, lo cual se-
ria adecuado establecer mediante un estudio mas acabado en
vista de la alta prevalencia de afeccion pulmonar que presenta la
sarcoidosis.

Finalmente, si bien el manejo de la sarcoidosis es sintomatico, en
el caso de la neurosarcoidosis existe consenso en que el manejo
de primera linea se debe llevar a cabo mediante corticoterapia
sistémica (9), la cual fue la medida terapéutica inicial en el pacien-
te, sin embargo, en vista de que evolucion6é con un sindrome de
Cushing, fue necesario el uso de inmunomoduladores como alter-
nativa de tratamiento.
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