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Case Presentation
Descripcion de un caso de sarcoidosis liquenoide con hallazgos clinicos e histopatoldgicos caracteristicos.
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Abstract

Sarcoidosis is a multisystem inflammatory disease characterized by the formation of noncaseating granulomas in various
organs and tissues. The majority of patients with systemic sarcoidosis will present with lung and lymph node involvement. In
addition, 20% have skin involvement that may be the only manifestation of the disease or may be an important prognostic
marker for involvement of other organs. There are multiple forms of presentation of cutaneous sarcoidosis, which may be a
true challenge.

We report a patient with a one month history of an eruption of skin colored papules. Some were grouped in a symmetrical
distribution on the trunk, inner arms, and lumbar region. Pathologic examination revealed an infiltrate in the papillary dermis
showing a band of noncaseating granulomas along with disruption of the basal lamina and lichenoid changes. The
clinicopathological correlation confirmed the diagnosis of lichenoid sarcoidosis.

We consider our case interesting owing to the clinical presentation and the lichenoid distribution of granulomas.

Keywords: lichenoid sarcoidosis, noncaseating granulomas, lamina basal disruption.

Introduccion

La sarcoidosis es un trastorno multisistémico inflamatorio de etiologia desconocida que se caracteriza por la presencia de
granulomas no caseificantes en distintos 6rganos y tejidos.

A pesar de que la sarcoidosis puede afectar a cualquier drgano, tiene predileccion por el intersticio pulmonar y por los
ganglios hiliares y paratraqueales (afectacion en un 90% de los casos) [1,2].

Sélo un 20-25% de los pacientes van a presentar afectacion cutanea [3], que puede ser en muchos casos, la forma de
presentacion de la enfermedad [4]. Esto hace que el dermat6logo juegue un papel importante en el diagnéstico de estos
pacientes, y que pueda llevar a cabo un cribado inicial de enfermedad sistémica. Ademas, muchas de las manifestaciones
cutaneas que aparecen tienen clara relacion con el grado de cronicidad de la enfermedad y con el tipo de afectacion sistémica

[5].

Las manifestaciones cutaneas son diversas. Estas, se dividen en especificas y en inespecificas seglin presenten en la histologia
granulomas no caseificantes o no.

La manifestacion mas frecuente inespecifica es el eritema nodoso, que también suele ser la manifestacion cutdnea mas
frecuente, y va acompafiada de fiebre, adenopatias hiliares bilaterales, artritis y uveitis (Sindrome de Lofgren). Se resuelve sin
tratamiento en un periodo de 2 afios en mas del 80% de los casos [6].
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Las manifestaciones especificas suelen predecir el prondéstico de la enfermedad sistémica. Las mas frecuentes son la forma
maculo-papular y en placas y el lupus pernio es la presentacién més caracteristica [5].

La forma liquenoide de la sarcoidosis es una de las formas de presentacion mas raras, y a nivel clinico es dificil de distinguir
del liquen plano. El diagnostico se confirma con el estudio histopatolégico que muestra granulomas no caseificantes en dermis
reticular y tejido celular subcutaneo.

Caso Clinico

Varon de 64 afios de edad, con antecedentes de Hipertensién Arterial y dislipemia en tratamiento con nifedipino, acido
acetilsalicilico 100 mg, alprazolam y triglicéridos omega-3. Acudid a la consulta por la aparicion de una erupcion pruriginosa
en tronco y miembros superiores de un mes de evolucién sin relacién con ningun factor desencadenante, acompafiada de
€sc0zor y enrojecimiento conjuntival y palpebral.

A la exploracion clinica, presentaba papulas planas, brillantes, del color de la piel, de pocos milimetros de diametro, multiples
y agrupadas en el area lumbar, parte lateral del tronco bilateral, y miembros superiores (Figure 1).

Figure 1. Papulas rosadas agrupadas en region lumbar y en abdomen. Pink papules clustered in lumbar region and abdomen




Figure 2A. Granulomas no caseificantes desnudos en la dermis con disposicidn en banda y que llegan hasta unién dermoepidérmica. No
hay afectacién de tejido celular subcutaneo (HE x100). 2B. A mayor aumento se observan los granulomas conformados por células
gigantes multinucleadas. La flecha sefiala el interior de una célula gigante donde se ve un cuerpo asteroide (colageno degenerado). (HE x
200). 2C. Los granulomas constituidos por linfocitos e histiocitos disrumpen la membrana basal provocando cambios liquenoides, apenas
descritos en la literatura. En la epidermis se observa hipergranulosis, hiperqueratosis y queratinocitos apoptoicos (HE x 400). Noncaseating
naked granulomas in the dermis with band arrangement that reach dermoepidermal junction. There was no involvement of subcutaneous
tissue (HE x100). 2B. At higher magnification granulomas formed by multinucleated giant cells were observed. The arrow points to a giant
cell, where an asteroid body can be observed (degenerated collagen). (HE x 200). 2C. Granulomas formed by lymphocytes and histiocytes
disrupt basal lyer causing lichenoid changes, just as described in the literature. Hypergranulosis epidermis, hyperkeratosis and apoptotic
keratinocytes are observed in the epidermis(HE x 400).

Con diagnéstico clinico de erupcion liquenoide se realizd biopsia de una de las lesiones que mostr6 un infiltrado en banda en
dermis papilar formado por granulomas no caseificantes con disrupcién de la membrana basal. Los granulomas estaban
formados por linfocitos, histiocitos epiteloides y células gigantes multinucleadas con cuerpos asteroides y de Schaumann en el
citoplasma y rodeados por una capa delgada de linfocitos. En epidermis se observaban cambios liquenoides, hiperqueratosis y
gueratinocitos apoptoicos (Cuerpos de Civatte). No se observaban granulomas en dermis reticular ni tejido celular subcutaneo.
Las tinciones para micobacterias y hongos fueron negativas (Figures 2A, 2B, 2C).

La correlacion clinico-histolégica nos llevé al diagnostico de Sarcoidosis de tipo liguenoide. Para descartar afectacion
sistémica solicitamos analitica general con hemograma normal, bioquimica elemental con hipercalcemia 11.5mg/dl (normal:
6.2 — 8.6 mg/dl) y un aumento de Velocidad de Sedimentacion Globular, 20 mm/hora (normal: 1-8 mm/hora); estudio de
autoimunidad y Enzima Convertidora de Angiotensina normal. Mantoux negativo.

Radiografia de Torax, pruebas de funcion pulmonar y Electrocardiograma normales y valoracion por oftalmologia que
descarto afectacion sarcoidea.

El paciente recibi6 tratamiento con prednisona oral en dosis de 30mg/24horas en pauta descendente durante 40 dias, con una
mejoria espectacular de la sintomatologia y de las lesiones. En el momento actual, el paciente no recibe ningln tratamiento y
esta asintomatico.

Discusion
La forma liquenoide es una forma de presentacion rara de la sarcoidosis cutanea, 1-2% de todos los casos [9]. Suele aparecer
en nifos asiaticos asociada a artralgias y afectacion ocular pero sin manifestaciones pulmonares [10,11]. Su forma de
presentacion son numerosas papulas asintomaticas o pruriginosas [12,13], como en nuestro caso, localizadas en tronco,
miembros y cara. En general es de curso autorresolutivo [14] pero cuando se acompafia de afectacion ocular, ésta es progresiva
e incluso en un 22% de los casos conduce a la pérdida de la vision [15]. Histologicamente se caracteriza por granulomas no

caseificantes que ocupan tanto la dermis superficial como la dermis profunda, de distribucién perifolicular e incluso con
afectacion del tejido celular subcutaneo. [10,11,12,16].

En nuestro paciente el antecedente de la ingesta de nifedipino y la erupcién de papulas brillantes y pruriginosas nos llevé a
establecer un diagnastico inicial de erupcion liquenoide secundaria a farmacos [17]. Otros diagndsticos que nos planteamos
fueron mucinosis papular y liquen escrofuloso. Sin embargo, el estudio histolégico con la presencia de granulomas no
caseificantes tipicos de la sarcoidosis fue concluyente y descart6 los diagnosticos clinicos anteriores. La distribucion de los
granulomas en banda a nivel de la union dermo-epidérmica es una peculiaridad que sélo hemos encontrado en un caso de
sarcoidosis liquenoide descrito en la literatura por Garrido Ruiz et al [13] en un paciente con clinica similar al nuestro.

Existen multiples tratamientos para las formas cutaneas y localizadas y en general los mejores resultados se obtienen con los
corticoides topicos. Otros tratamientos empleados como PUVA, terapia fotodinamica y laser pulsado son menos efectivos [5].

Mas recientemente se han publicado casos con excelente respuesta al tacrolimus [18,19] por su efecto inhibidor de la
produccion de factor de necrosis tumoral alfa [20].

La terapia sistémica se reserva para manifestaciones cutaneas extensas, desfigurantes o que no responden al tratamiento
topico, y cuando hay afectacion cardiaca, neurolégica, ocular, hipercalcemia refractaria y afectacion pulmonar en estadio 1l o
superior con sintomas respiratorios o deterioro de la funcién pulmonar. En estos casos los corticoides son el tratamiento de
eleccion aungue existen otras alternativas como metotrexate, antipaludicos, tetraciclinas y anti-TNF [5]. También se ha
empleado con éxito el tacrolimus y el tranilast aungque con recidiva varios meses después de suspenderlos [21].

En nuestro caso se realiz6 tratamiento con corticoides sistémicos por la extension de las lesiones y el intenso prurito que
referia el paciente y la respuesta fue de resolucién a las 3 semanas. Creemos, que aunque el cuadro es en ocasiones
autorresolutivo, la rapida respuesta de nuestro paciente al tratamiento fue indicativo de su efectividad.



Como conclusion, presentamos un nuevo caso de esta forma rara de sarcoidosis cutanea liquenoide, de dificil diagnostico
clinicoy en la que es imprescindible la correlacion clinico-histoldgica para llegar al diagnéstico final. Destacamos los
hallazgos histoldgicos encontrados que so6lo se han descrito previamente en un paciente con esta forma de sarcoidosis.
Insistimos en la necesidad de hacer un estudio completo del paciente con cualquier forma de sarcoidosis cutanea para descartar
una afectacion sistémica.
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