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RESUMEN

Mujer de 65 afios de edad con antecedentes de sarcoidosis, con afectacion pulmonar y articular, que
tras 5 afios del diagnéstico comienza con afectacién del sistema nervioso central, manifestindose como
diplopia. Presenta analiticas normales. En las pruebas de imagen se identifica masa intraconal derecha
dependiente del nervio 6ptico derecho, asi como multiple afectacién adenopatica. Se realiz6 biopsia con
diagnéstico de linfoma B de células grandes, forma atipica de tumor asociado a sarcoidosis.

© 2015 Elsevier Espaiia, S.L.U. y
Sociedad Espariola de Reumatologia y Colegio Mexicano de Reumatologia. Todos los derechos reservados.

Keywords:

Sarcoidosis

Lymphoma
Sarcoidosis-lymphoma syndrome
Diplopia

Sarcoidosis-lymphoma syndrome

ABSTRACT

A 65 year-old female with a history of sarcoidosis with pulmonary and joint involvement, who after
5years of diagnosis begins with central nervous system involvement manifesting as diplopia. She presents
normal analysis results. In imaging results, a mass is identified in the right intraconal space; it depends of
right optic nerve, and shows multiple lymph node involvement. Biopsy was performed diagnosed with

Neurosarcoidois

large B-cell lymphoma, an atypical form of tumor associated with sarcoidosis.

© 2015 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de

Reumatologia. All rights reserved.

Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad que se caracteriza por la
acumulacién de linfocitos T y macréfagos, formando granulomas
epitelioides no caseificantes. Es caracteristica la afectaciéon del
parénquima pulmonar, las articulaciones y la uveitis'. La aparicién
de un linfoma en el contexto de una sarcoidosis es excepcional, por
lo que creemos de interés presentar un nuevo caso que se present6
como una masa ocular.

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: anahymbg@gmail.com (A.M. Brandy-Garcia).

http://dx.doi.org/10.1016/j.reuma.2015.11.010

Observacion clinica

Mujer de 65 afios de edad, sin antecedentes médicos de interés,
diagnosticada 5 afios antes de sarcoidosis con ante adenopa-
tias hiliares, con granulomas en la biopsia transbronquial, y que
habia recibido con pequefias dosis de esteroides. Cuatro afios des-
pués present6 progresion a nivel pulmonar (radiografia de térax,
TACAR), con pruebas funcionales respiratorias normales, sin que se
tratara. Un afio mas tarde, desarrolla dolor ocular derecho, diplo-
pia intermitente y astenia. El fondo de ojo, puncién lumbar y la
exploracién general fueron normales, salvo una pequeila adenopa-
tia supraclavicular izquierda. Un RMN mostré una lesidn de bordes
bien definidos, dependiente del nervio 6ptico, sin infiltracién de
tejido muscular de 11 x 17 x 16 mm, que captaba gadolinio, y otra
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Tabla 1
Resumen de los casos espaiioles sobre el sindrome sarcoidosis-linfoma
Género Clinica de sarcoidosis Edad diagnéstico Clinica de progresion Tipo de linfoma Intervalo
de sarcoidosis sarcoidosis-linfoma
1 Mujer Adenopatias, artralgias, 66 afios Persistencia LNH.BDCG ?
Hospital paniculitis y afectacién adenopatia inguinal no
Universitari pulmonar respondedora a
Germans Trias i corticoides
Pujol
2 Mujer Adenopatias 27 afios Molestias cervicales LH predominio 15 aflos
Hospital diseminadas, con aparicién de linfocitico
Gregorio infiltracién esplénica y nuevas adenopatias pulmonar
Marafién nédulos
pulmonares
3 Mujer Sarcoidosis 64 afios Dolor en hemitérax LNH.BDCG 3 afios
Hospital La peritoneal izquierdo, aparicion de
Paz masa
infraclavicular
4 Mujer Artralgias y afectaciéon 60 afios Diplopia y dolor ocular LNH.BDCG 5 afios
HUCA pulmonar

HUCA: Hospital Universitario Central de Asturias; LH: linfoma Hodgkin; LNH.BDCG: linfoma no-Hodgkin B de células grandes.

Figura 1. RMN secuencia T1. Lesién hipocaptante.

lesién de menos de 1 cm en el espacio masticador izquierdo de las
mismas caracteristicas (fig. 1). Una TAC toraco-abdomino-pélvica
revel6 maltiples adenopatias mediastinicas y cadenas iliacas, y una
PET-TAC con FDG-!8F mostré lesiones hipermetabélicas a nivel ocu-
lar, espacio masticador izquierdo, adenopatias en sacro y vértebras
dorsales. Una biopsia de la adenopatia supraclavicular demostré un
linfoma B difuso de células grande con inmunofenotipo post-centro
germinal. En la citometria se reconocia una poblacién linfoide T
asociada que expresaba CD3, CD5 y CD8, con CD4 negativo, y un
alto indice de proliferacion (Ki67). Mediante estudios de reorde-
namientos B y T se confirmé una poblacién monoclonal B. Una
biopsia de la cresta iliaca no evidenci6 linfoma, pero si infiltracién
granulomatosa con células gigantes multinucleadas.

Discusion

Nuestra paciente con sarcoidosis desarrollé una masa retroocu-
lar, con el diagnéstico diferencial radiolégico de sarcoidosis versus
linfoma. En la sarcoidosis son caracteristicas las adenopatias toraci-
cas y, aunque también pueden aparecer en otros territorios, solo lo
hacen en menos del 50% de los casos. Como enfermedad sistémica,
en menos del 10% de los pacientes, también se puede afectar el
sistema nervioso central, generalmente como una leptomeningitis

con infiltracién de las cisternas basales de la regiéon del quiasma
optico y del eje hipotalamo-hipofisario. En estos casos es obligado
descartar infecciones y neoplasias, sin que la RMN o la PET-TAC
nos confirmen el diagnéstico?. En nuestra paciente, el diagnéstico
se pudo realizar tras biopsiar una adenopatia supraclavicular. Pese
a presentar en la PET-TAC actividad metabdlica 6sea que sugeria
infiltracién linfomatosa, se demostré que estaba en relacion con la
sarcoidosis.

El diagnéstico de tumores en pacientes con sarcoidosis es algo
conocido, generalmente tras afios de evolucién de la enfermedad.
Sin embargo, la asociacién con linfomas conocida como sindrome
sarcoidosis-linfoma es mas reciente. Brincker en 1986 present6
17 casos de sarcoidosis que desarrollaban un linfoma de Hodgkin>.
Desde entonces, solo se han descrito algunos casos, y solo 3 en
nuestro pais*®. A diferencia de los casos descritos previamente,
los publicados en Espafia (tabla 1) se caracterizan por ser de mayor
edad, y con un tiempo medio mas prolongado hasta el diagnéstico
del linfoma.

Conclusion

En resumen, queremos resaltar la complejidad del diagnéstico
de neurosarcoidosis, por la inespecificidad de la neuroimagen y la
PET-TAG, las dificultades para conseguir una confirmacién histol6-
gica y la posibilidad de un linfoma o infeccién. Siempre hay que
insistir en realizar nuevas biopsias, especialmente ante adenopa-
tias fuera de contexto clinico. En nuestro medio, en pacientes con
sarcoidosis, es mas frecuente un LNH y generalmente en pacientes
con mas edad de la media habitual.
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