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La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria granulomatosa cronica multisistémica,
de etiologia desconocida, que afecta principalmente el aparato respiratorio, sobre
todo el inferior, y a adultos jovenes, y es rara en la via respiratoria superior (fosas y
senos paranasales, y laringe). Se manifiesta de forma muy inespecifica, con clinica
secundaria a obstruccion de la via aérea.

El diagnostico se establece cuando los hallazgos clinico-radiologicos se apoyan en
granulomas tuberculoides no caseificantes.

El tratamiento de base son medidas de soporte, debido a la remision espontanea.

ABSTRACT
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The sarcoidosis is an inflammatory granulomatos multisystemic chronic disease of
unknown etiology, that mainly affects the respiratory tract, mainly the lower one and in
young adults; being rare the affectation of the upper respiratory tract (nose, paranasal
sinus and larynx). It manifests with many unspecific form, and with symptoms
secondary to the airways obstruction.

The diagnosis is established when the clinical and radiological findings are supported in
tuberculoid granulomas without caseum.

The base of the treatment are support measurements due to the spontaneous remission.
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Introduccién

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica granulomatosa
no caseificante, de etiopatogenia desconocida, relacionada
con agentes infecciosos, toxicos y disregulacion de la autoin-
munidad. Se caracteriza por adenopatias hiliares bilaterales,
infiltrado pulmonar intersticial, lesiones cutaneas y oculares.
La afectacion de la region de cabeza y cuello varia en-
tre 6-15%, con manifestaciones como adenopatia cervical
(48%), tumefaccion parotidea bilateral (6%) y paralisis fa-
cial (sindrome de Heerfordt) (1).

En las vias respiratorias superiores, destaca la manifes-
tacion nasosinusal (1-4%): obstruccion nasal, formacion de
costras, rinorrea mucosanguinolenta y epistaxis franca. Las
afectaciones oticas, nasofaringeas y orofaringeas son bastan-
te raras y pueden causar SAOS (2, 3). Existen pocos casos
descritos de afectacion nasofaringea, aunque son subesti-
mados, pues no se realiza exploracion otorrinolaringoldgica
sistematicamente en la sarcoidosis sistémica, ya que suelen
ser los internistas los que tratan los primeros sintomas.

Es un desorden multiorganico, con un cuadro clinico va-
riable y una tendencia a crecer y decrecer. Se reconocen tres
patrones distintos: asintomatico, inespecifico con sintomas
constitucionales y con sintomas organoespecificos.

El diagnostico se establece cuando los hallazgos clini-
co-radiologicos se apoyan en la evidencia histologica de
granulomas tuberculoides no caseificantes, y el tratamiento de
base son medidas de soporte, debido a la remision espontanea.

Caso clinico

Paciente femenina de 20 afios, que acude a urgencias por
disfagia y odinofagia importantes de tres dias de evolucion,
junto con parestesias faringeas y cambios en el tono de voz
desde hace tres meses. Como antecedentes personales pre-
senta eritema nodoso y aftas bucales recidivantes; su madre
tiene serologia positiva de ltes.

A la exploracion presenta una epiglotis abollonada y hen-
dida en linea media, con edema del borde y la base de la
lengua; los demas signos son normales (figuras 1 y 2). No se

Figura 1. Engrosamiento de la base de la lengua.

Figura 2. Engrosamiento de aritenoides y, sobre todo, de epiglotis,
patognomonico de sarcoidosis.

palpan adenopatias. La TAC muestra protrusion pseudonodu-
lar edematosa con patron inflamatorio cronico inespecifico.
El cuadro cede parcialmente al tratamiento médico, por
lo que se ordena biopsia, la cual revela una laringitis croni-
ca granulomatosa de tipo epitelioide. Se remite al Servicio de
Medicina Interna, donde se diagnostica sarcoidosis, que se tra-
ta con corticoides. La paciente esta controlada y asintomatica.

Discusion

La sarcoidosis laringea aislada es inusual, pues en la literatu-
ra médica solo hay 55 casos publicados. Poe (1940) describe
el primer caso de afectacion laringea (4). Su incidencia varia
entre el 1 y 5%. Las estructuras mas frecuentemente impli-
cadas son las zonas con rica vascularizacion linfatica, como
la supraglotis (epiglotis seguida de aritenoides, repliegues
aritenoepigloticos y bandas ventriculares), y en menor grado
las cuerdas vocales, por carecer de drenaje linfatico (5); aun-
que Bower y colaboradores encontraron anormalidades en
las cuerdas vocales en 24% (6).

Su etiologia permanece desconocida, con una clara
predileccion por ciertas etnias, grupos raciales y determi-
nados paises. La prevalencia se estima en 50 por 100.000
habitantes, en paises como los escandinavos y poblacion
afroamericana de EE. UU. Es infrecuente en Africa y Asia,
aunque comun en Japon. Aparece en forma tipica en adul-
tos jovenes, entre 20 y 40 afios, con ligero predominio en
mujeres jovenes. La etiologia probablemente combina una
predisposicion genética con un desencadenante ambiental,
que puede ser un agente infeccioso o una respuesta celular
inmunomediada (7).

Las manifestaciones clinicas son muy inespecificas, pues
la afectacion laringea puede ser la forma de presentacion
inicial aislada o aparecer en el contexto de una afectacion
sistémica. Se manifiestan, por orden de frecuencia: disfagia,
disfonia, disnea, tos, sensacion de cuerpo extrafio en hipofa-
ringe y obstruccion de la via aérea superior. Hay tres casos
publicados de disfonia por compresion del nervio recurren-
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te izquierdo, secundaria a adenopatias mediastinicas (el mas
tipico de los procesos malignos), pero en la mayoria de los
casos los nervios laringeos estdn envueltos en una polineu-
ritis que afecta los pares craneales I, VII, VIII, X y XII (8).
Gruning (1998) publico el caso de una sarcoidosis laringea
aislada, que coincidié con un carcinoma laringeo (9). Pueden
ser asintomaticos, y mas raramente sintomas constitucionales,
como pérdida de peso, fatiga, febricula y malestar general.

El curso clinico es muy variable; sin embargo, la remi-
sion espontanea es frecuente (60 a 70%), con secuelas entre
el 10 y el 20%. Su mortalidad es rara, aunque la causa de
muerte es el fracaso respiratorio, mientras que en Japon es la
falla cardiaca, o complicaciones neuroldgicas.

Macroscopicamente, se observa un edema simétrico,
difuso y palido de las estructuras supragldticas, patogno-
monico de la sarcoidosis laringea (10), que puede degenerar
en lesiones exofiticas pseudotumorales con tendencia a for-
mar placas cicatriciales y ocasionar problemas obstructivos.
Segtn el estudio histologico, existe una infiltracion de cé-
lulas epitelioides, linfocitos y fagocitos mononucleares que
forman granulomas no caseificantes en los 6rganos compro-
metidos, y alteran la estructura del parénquima sano, por lo
que las manifestaciones clinicas variaran, dependiendo del
grado de infiltracion de los organos afectados. A diferencia
de la TBC, no existe necrosis ni caseificacion, y todos los
granulomas se encuentran en el mismo estadio evolutivo.

Debe realizarse diagnostico diferencial con epiglotitis,
angioedema, TBC laringea, granulomatosis de Wegener,
amiloidosis, sifilis, histoplasmosis, actinomicosis, artritis
reumatoidea, policondritis recidivante, lupus eritematoso
sistémico o neoplasias malignas (11).

El diagnostico definitivo se basa en la combinacion de las
caracteristicas clinicas, bioquimicas (la enzima convertidora
de la angiotensina esta elevada en 60%, pero es un signo ines-
pecifico) y radiologicas. Se confirma con la demostracion de
granulomas no caseificantes en la pieza quirargica, con tincio-
nes y cultivos negativos para micobacterias y hongos (12).

La recidiva es frecuente, aunque existe una propor-
cion elevada de regresion espontanea. Con un diagnostico
y tratamiento precoz se previene la obstruccion de las vias
aéreas, y la traqueotomia. Los pacientes asintomaticos no
requieren tratamiento.

El tratamiento de eleccion son los corticoides orales, en
casos de obstruccion laringea, que se pueden asociar a in-
munosupresores (clofazimina o infliximab) en casos de mala
tolerancia, falta de respuesta o cuando se precisen dosis ele-
vadas de mantenimiento (13, 14). La mitomicina-C evita la
progresion a la estenosis. Los corticoides intralesionales, en
lesiones bien circunscritas, son de menor efectividad que los
orales; se reserva la escision quirtirgica o con laser CO, para
casos de obstrucciones graves o recidivantes, y la traqueoto-
mia solo en casos extremos. Se recurre a la radioterapia, en

dosis bajas, cuando fracasan los tratamientos anteriores (15).
El hallazgo de un edema palido, difuso, simétrico de las es-
tructuras supragloticas es patognomonico de la sarcoidosis
laringea, cuyo diagnostico se confirma con la biopsia de los
tejidos afectados. Segun Devine, es una entidad clinica inde-
pendiente, bastante frecuente, con la que hay que ser cautos,
pues con una historia clinica minuciosa pueden detectarse la
cronicidad, las recidivas y la naturaleza sistémica de la mis-
ma (16), y solo se requiere un seguimiento durante un largo
periodo de tiempo.
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