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CASO CLINICO

Derrame pleural sarcoideo: Una manisfestacion atipica.
Sarcoid pleural effusion: An atypical manifestation.
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Resumen:

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica de etiologia desconocida. La afectacion pulmonar en
esta enfermedad esta presente en hasta el 90% de los pacientes en algun momento durante el curso de esta. Sin embar-
go, la afectacion pleural es infrecuente y ocurre en el 2% al 4% de los pacientes, siendo mas infrecuente todavia que el
derrame pleural sarcoideo sea de tipo hematico.

El diagnostico de la sarcoidosis pleural se establece con datos clinico-radioldgicos y apoyo de demostracion histologica
de granulomas epitelioides no caseificantes en pleura y liquido pleural, siempre habiéndose excluido otras causas de
inflamacion granulomatosa previamente.

El tratamiento de base de esta enfermedad son los corticoesteroides, que han demostrado ser efectivos en la gran mayo-
ria de formas y estadios de la enfermedad.

Por su escasa frecuencia y la importancia de un correcto diagndstico diferencial e instauracion temprana del tratamiento
adecuado e individualizado, presentamos el caso de una sarcoidosis pulmonar activa que se presenta con derrame pleu-
ral serohematico.

Palabras clave: Disnea, Derrame Pleural hematico, Sarcoidosis pleural, Corticoesteroides.

Resume:

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous disease of unknown etiology. Pulmonary involvement in this disease is
present in up to 90% of patients at some point during its course. However, pleural involvement is infrequent and occurs
in 2% to 4% of patients, being even more infrequent that the sarcoid pleural effusion is of the hematic type.

The diagnosis of pleural sarcoidosis is established with clinical-radiological data and support of histological demonstra-
tion of non-caseating epithelioid granulomas in the pleura and pleural fluid, always having previously excluded other
causes of granulomatous inflammation.

The basic treatment for this disease is corticosteroids, which have been shown to be effective in the vast majority of
forms and stages of the disease.

Due to its low frequency and the importance of a correct differential diagnosis and early establishment of adequate and
individualized treatment, we present the case of an active pulmonary sarcoidosis that presents with serohematic pleural
effusion.
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las lesiones granulomatosas de la sarcoidosis son muy

., similares a las causadas por agentes infecciosos o por

Introduccion: sustancias inorgénicas y las observadas en reacciones de

hipersensibilidad frente a microorganismos'’por lo que

conviene realizar una bateria amplia de pruebas antes del
diagnostico de sarcoidosis pleural.

La sarcoidosis es un trastorno granulomatoso
multisistémico de etiologia desconocida. Los o6rganos
con afectacion clinica comtn incluyen pulmones, gan-

glios linfaticos, piel y ojos, pero puede afectar y causar La mayoria de los derrames sarcoideos se resuelven

sintomas en practicamente cualquier organo del cuer- espontaneamente o en relacion con la terapia corticoeste-
12 ; : .

po-~. roidea'*®, siendo la base del tratamiento actual, y de-

Los sintomas y signos de sarcoidosis respirato- pende del compromiso clinico, curso progresivo y/o

ria existen en el 90% de los pacientes en algin momento recaidas, con una evolucion y pronéstico variable***
durante .el curso de la enfe.rmedad, siendo la afectacion Observacién clinica:

pleural infrecuente y ocurriendo en el 2% al 4% de los

pacientes'*6. Varon de 58 afios con antecedentes de diabetes melli-

tus tipo 2, hiperuricemia y extabaquismo desde los 52
afios con un IPA de 80. Consulta por cuadro clinico de
aumento progresivo de disnea de 1 afio de evolucion,
haciéndose de minimos esfuerzos en la ultima semana,

El diagnostico de sarcoidosis pleural se estable-
ce en funcion de los hallazgos clinico-radiologicos con
confirmacion histologica donde se evidencien granulo-
mas epitelioides no caseificantes en pleura. Sin embargo,
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acompaiado de dolor toracico opresivo, tos seca y pér-
dida de peso de unos 7-8 kg e hiporexia en los ultimos 6
meses. Niega sensacion distérmica y otra sintomatologia
acompafiante.

Sobre sus antecedentes laborales podemos destacar
que fue soldador durante 20 afios, actualmente trabaja en
la agricultura sembrando cereales que almacena en una
nave con techo de uralita/amianto sin proteccion adecua-
da y cuida una granja de gallinas, ocupandose de su
limpieza.

En la exploracion fisica al ingreso se encuentra afe-
bril, taquipneico en reposo (22-24rpm), Saturacion de
oxigeno basal 89% y con crepitantes finos tipo velcro en
ambos tercios inferiores en la auscultacion. No tiene
acropaquias y se palpan ademas pequefias adenopatias
cervicales bilaterales subcentrimétricas no adheridas e
indoloras.

En cuanto a las pruebas complementarias realizadas
destaca en la analitica de ingreso VSG 67, PCR 17.8,
LDH 123, ECA 69 U/L y dimero D 1668. Autoinmuni-
dad y marcadores tumorales negativos, al igual que in-
munoglobulinas en rangos de normalidad. Precipitinas
para Aspergillus y penicilinas negativas. Se realizé tam-
bién la prueba de la Tuberculina que result6é negativa. En
la gasometria arterial basal, una hipoxemia marcada (pO2
61.6).

En la radiografia de toérax se aprecia patron reticulo-
nodulillar de afectacion extensa con pinzamiento de
ambos senos costofrénicos. Se realiza ademas TAC y
PET-TAC donde se aprecian los hallazgos comentados
en la Figura 1.

En la Fibrobroncoscopia se realiza aspirado y lavado
broncoalveolar (BAS y BAL) y biopsia transbronquial
(BTB). El estudio del BAL muestra citologia negativa
para células tumorales malignas (CTM), recuento celu-
lar: 73% macrofagos 15% linfocitos con poblaciones
linfocitarias con relacion CD4/CD8 de 8.5 y 10% neutro-
filos y crecimiento de Pseudomona aeruginosa, para la
cual recibe tratamiento antibidtico con Ciprofloxacino.
En la BTB se observan granulomas epitelioides no ne-
crotizantes.

Posteriormente se realizd toracocentesis diagndstica
guiada por ecografia, extrayéndose liquido pleural de
aspecto serohematico, cuyo andlisis reveld un exudado
paucicelular de predominio linfocitario mononuclear
(Recuento celular 430, proteinas 4.8, LDH 113, Amilasa
37.9, ADA 35.5, Albumina 2.8) con citologia para CTM
negativa, cultivo aerobio, anaerobio, hongos, y micobac-
terias negativas. En la citometria de flujo no se objetivo
infiltracion por proceso linfoproliferativo.

En las pruebas funcionales respiratorias (PFR) obser-
vamos una alteracion ventilatoria restrictiva en grado
moderado-severo (CVF 1930 (42.4%), FEV1 1600
(47.4%), TLC 3170 (49.3%) y difusion moderadamente
disminuida (DLCO 49.3%).
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El caso del paciente fue presentado en el Comité de
EPID del Hospital General de Albacete, estableciéndose
el diagnostico de Sarcoidosis pulmonar estadio II con
afectacion pleural. Se inicia tratamiento esteroideo a
dosis de 0,5 mg/Kg de peso y se procede al alta hospita-
laria tras estabilizacion clinico-radioldgica, con segui-
miento estrecho clinico-radiologico en consultas exter-
nas de Neumologia, manteniendo baja laboral del pa-
ciente.

Figura 1. 1) La TC de Térax muestra multiples conglomerados adeno-
paticos hipermetabolicos localizados en cadenas mediastinicas, ambos
hilios, periesofagicos y retrocrurales, 2) Se aprecian pequefias areas de
infiltrado en vidrio deslustrado, micronddulos y engrosamientos septales
con tendencia a confluir y consolidar sobretodo en bases pulmonares y
derrame pleural bilateral, siendo mas acusado en pulmon izquierdo. 3)
El PET-TC muestra captacion del conglomerado adenopatico hiperme-
tabolico localizado en region supraclavicular bilateral, mediastino
anterosuperior, pretraqueal bilateral, prevascular bilateral, ventana
aortopulmonar, region subcarinal y ambos hilios pulmonares.

En las citas sucesivas en consulta y ya con tra-

tamiento corticoesteroide instaurado, el paciente refiere
importante mejoria clinica, con diminucion de la disnea,
desaparicion paulatina de tos e hiporexia y ganancia
ponderal con normalizacion y disminucion de valores de
la ECA hasta 17.2. Sin embargo, en el control a los 3
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meses del inicio del tratamiento persiste alteracion venti-
latoria restrictiva sin cambios significativos ((CVF 2210
(42.8%), FEV1 1820 (47.7%), TLC 3830 (53.6%),
DLCO (52.6%)) y DP bilateral de predominio derecho
en la radiografia de torax, lo que nos lleva a solicitar
nuevo TAC toracico. Dicha exploracion muestra mejoria
significativa de la afectacion parenquimatosa y ganglio-
nar, pero aumento de derrame pleural derecho.

Ante estos hallazgos que revelan una clara dis-
cordancia en la evolucion de las lesiones toracicas (apa-
rente aumento del DP derecho), se presenta nuevamente
el caso en el Comité de EPID para valorar biopsia pleu-
ral a ciegas o por toracoscopia. Tras discusion multidis-
ciplinar se decide evaluacion del DP mediante ecografia
toracica aprecidndose pequeiia cdmara de liquido pleural
derecha de 2,4cm, realizandose toracentesis diagnostico-
evacuadora con extraccion de 500ml de liquido hematico
oscuro con caracteristicas de exudado paucicelular de
predominio linfocitario (Recuento celular 190, proteinas
3.7, LDH 179, Amilasa 33, ADA 28.7) con unas pobla-
ciones linfocitarias CD4"/CD8" 2.20, citologia negativa
para CTM y estudio microbioldgico negativo.

Las caracteristicas bioquimicas del liquido pleu-
ral obtenido son muy sugestivas de derrame pleural
sarcoideo y una vez descartados razonablemente un
proceso infeccioso y neoplasico asumimos la afectacion
pleural en el contexto de Sarcoidosis toracica en el caso
de nuestro paciente. La decision terapéutica ha sido en
este momento mantener el tratamiento corticoideo, fisio-
terapia respiratoria y control evolutivo estrecho clinico-
radiologico-funcional.

Discusion:

La sarcoidosis es una enfermedad granulomato-
sa sistémica de etiologia desconocida. La localizacion
mas frecuente es la pulmonar, asociando compromiso
extrapulmonar de forma variable. Sin embargo, la afec-
tacion pleural con o sin la presencia de DP sarcoideo es
rara, hasta el afio 2016 solo se habian informado seis
casos en literatura>'®, puede manifestarse en la fase
inicial o en una etapa posterior coincidiendo con la exa-
cerbacion de la enfermedad®>S,

Aproximadamente dos tercios de los pacientes

con afectacion pleural son asintomaticos, siendo los
sintomas respiratorios los mas frecuentes, seguido de los
sintomas constitucionales®.
En general, existen 4 patrones pleurales principales de
implicacion en sarcoidosis: engrosamiento pleural
(41%), micronddulos pleurales (2% a 4%), neumotoérax
(3%) y derrame pleural (1% a 4%) *.

Afecta por igual en varones y mujeres
puede manifestarse a cualquier edad y en todos los esta-
dios radiologicos de la enfermedad, siendo mas frecuente
en el I y I1°, Actualmente, no se ha comunicado como
unica afectacion de la Sarcoidosis. Es probable que los
derrames pleurales sarcoideos estén causados por infil-
tracion granulomatosa de la pleura®, siendo estos de

1,2,5,6
b
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pequetio-moderado tamafio, ocurriendo con mas fre-
cuencia en el lado derecho (45%)*%° y bilateral en la
tercera parte de los casos aproximadamente (22%)".

El tipo de liquido pleural mas comun entre la mayoria de
las series de casos publicadas fue seroso'®, y bioquimi-
camente suele manifestarse como un exudado paucicelu-
lar de predominio linfocitico, a expensas de linfocitos
CD4*, con cociente elevado y una LDH baja 12+,

Estos derrames pleurales sarcoideos hemorragi-
cos requieren descartar malignidad incluidos los proce-
sos linfoproliferatrivos, tuberculosis y al ser bilateral y
de predominio linfocitico también los procesos autoin-
munes®!?,

Para el diagnostico de sarcoidosis pleural es di-
ficil obtener precision patolodgica por toracocentesis o
biopsia pleural cerrada. Por lo tanto, la toracoscopia
médica, es relativamente un método menos invasivo con
perfecta eficacia diagnostica para confirmar la presencia
de compromiso pleural®® y el hallazgo de estos granulo-
mas en la pieza pleural.

Nuestro paciente presenta derrame pleural bila-
teral exudativo hemorragico con escasas células de pre-
dominio linfocitario con un cociente CD4"/CD8" eleva-
do, LDH baja, ADA bajo, con estudio microbioloégico y
citologico negativo.

La constatacion mediante ecografia toracica de
pequeila camara pleural y la repeticion del estudio bio-
quimico-microbiolégico y citoldgico del liquido pleural
con similares hallazgos a los descritos desestimo la reali-
zacion biopsia pleural, asumiendo el diagnostico de
derrame pleural sarcoideo.

Las correlaciones entre gravedad histologica,
progresion de la enfermedad y funcion pulmonar propor-
cionan la base para el uso de las PFR en la evaluacion
continuada de los pacientes con sarcoidosis. Sin embar-
go, por ahora no se dispone de criterios de funcién pul-
monar que permitan al clinico predecir con exactitud la
historia natural o la respuesta al tratamiento de un de-
terminado paciente!.

Respecto al tratamiento, si bien los esteroides
proporcionan mejoria radioldgica y funcional, es dificil
documentar su capacidad para alterar la historia natural
de la enfermedad!® y existe poco acuerdo respecto a la
cantidad de esteroides necesarios para tratar adecuada-
mente la sarcoidosis pulmonar y pleural, siendo la pauta
mas habitual una duraciéon minima de alrededor de 12
meses'. La respuesta al tratamiento suele ser evidente al
cabo de 1 a 3 meses!®!L,

En los pacientes que no responden al tratamien-
to dentro de los tres primeros meses, se debe disminuir y
suspender con mas rapidez los esteroides, siendo proba-
ble que los pacientes con anomalias persistentes de la
funcién pulmonar o en las radiografias tengan lesiones
fibrosas irreversibles!® e incluso se ha descrito progre-
sion hasta el engrosamiento pleural cronico!. La terapia
combinada de corticoesteroides e Hidroxicloroquina
también ha dado resultados prometedores®!!.

El pronostico de la sarcoidosis pleural con de-
rrame pleural hematico es bueno en el niimero limitado
de casos reportados, como nuestro caso, siendo el derra-
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me pleural sarcoideo bilateral el que peor control y evo-
lucién clinica tiene’.

Se recomienda que estos pacientes permanezcan bajo
observacion y control clinico por tiempo indefinido, con
reevaluaciones periddicas de la actividad de la enferme-
dad".

Dado que la afectacion pleural es muy infre-
cuente en la sarcoidosis se hace necesario una mayor
muestra de pacientes para obtener una mejor evaluacion
del curso clinico y del compromiso pleural final, espe-
cialmente cuando se trata de un derrame pleural de as-
pecto hemético®®,
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