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Evolución y coexistencia de sarcoidosis con
procesos linfoproliferativos

Development and co-existence of sarcoidosis with

lymphoproliferative processes

Sr. Director:

La sarcoidosis es  una enfermedad granulomatosa multi-
sistémica. Durante el desarrollo de esta enfermedad pueden
desencadenarse procesos linfoproliferativos, fundamentalmente el
linfoma de Hodgkin (LH)1,2.  En estos casos el diagnóstico diferencial
entre ambas enfermedades puede ser difícil.

A continuación, se  describe el caso clínico de una mujer de
26 años de edad, sin antecedentes de interés ni hábitos tóxicos,
de profesión médica MIR. Consultó en junio de 2013 por un cua-
dro clínico compatible con infección respiratoria, objetivándose
en la radiografía una neumonía en  LID tratada con amoxicilina-
clavulánico durante 10 días. La radiografía de control mostró
regresión de la neumonía y  aumento hiliar bilateral sugestivo de
adenopatías, que se confirmaron en la tomografía computarizada
(TC), de localización mediastínicas e hiliares bilaterales; siendo
la de mayor tamaño el conglomerado situado en  la celda tímica.
Reinterrogada la  paciente, refiere astenia de 2 años de evolución
sin otra sintomatología. A la exploración, la paciente estaba eup-
neica con SatO2 basal 99%, auscultación cardiopulmonar normal,
sin edemas ni otros hallazgos. La exploración funcional pulmonar
fue normal: FVC 92% (3.320 ml), FEV1 100% (3.150 ml), CVF/FEV1

95%, DLCO 112%, TLC 96%, TM6M 617 m (83% de su teórico), sin
desaturación ni taquicardización. A  nivel analítico solo presentaba
elevación leve de la  enzima convertidora de angiotensina en 68 UI/l.
Se realizó ecobroncoscopia con punción de regiones 7 y  10R. El
estudio microbiológico fue negativo. El inmunofenotipo del lavado

broncoalveolar no mostró alteraciones. A  nivel anatomopatológico
se  observaron estructuras granulomatosas no necrosantes de tipo
sarcoideo, sin  signos de malignidad. Se diagnosticó de sarcoidosis
estadio I, sin afectación a otro nivel, y sin indicación de tratamiento
farmacológico3.

Seis meses después refirió empeoramiento clínico con explora-
ciones física y funcional sin cambios respecto a las iniciales. La TC
mostró disminución del  tamaño  de las adenopatías mediastínicas
y una masa en mediastino anterior, que correspondía al  conglo-
merado adenopático de la  celda tímica con una captación de 11,5
SUVmáx en el PET/TC. Se realizó una mediastinotomía anterior
izquierda que fue diagnóstica de LH tipo esclerosis nodular.

La paciente recibió 4 ciclos de doxorrubicina, bleomicina, vin-
blastina y dacarbazina (ABVD) durante 5 meses; en la  TC de control
posquimioterapia presentaba una disminución del 65% del  tamaño
de la masa, y se inició tratamiento con radioterapia del campo
afecto, durante un mes. La paciente mejoró clínicamente, y en
la tomografía por emisión de positrones/tomografía computada
(PET/TC) de control, a  los 3 meses, mostró disminución del  tamaño
y de la actividad metabólica de la masa (4,5 SUVmáx); con un
incremento patológico de la  actividad metabólica en  adenopatías
mediastínicas (5 SUVmáx), hiliares bilaterales (7 SUVmáx), en  el
hilio hepático (3,3 SUVmáx) y a  nivel del  parénquima esplénico,
con resto del estudio sin evidencia de enfermedad neoplásica. Tras
discutir el caso en  sesión multidisciplinar, y de acuerdo con la
paciente, se decidió mantener una actitud expectante y  repetición
de PET/TC a  los 3 meses; este mostró desaparición de las adenopa-
tías mediastínicas y  ausencia de actividad metabólica patológica
y de enfermedad neoplásica. Desde entonces hasta el momento
actual, la paciente se ha mantenido asintomática, sin cambios en
los TC de control realizados y en  remisión completa de ambas pato-
logías. Es posible que la paciente presentara ambas enfermedades
desde un principio, tratándose ya de LH la imagen mediastínica
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anterior que fue considerada como conglomerado adenopático sar-
coideo.

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica, de
etiología desconocida, clínica inespecífica, con patrón radiológico y
evolución variables. El diagnóstico es histológico mediante visuali-
zación de granulomas no necrotizantes.

La enfermedad de Hodgkin se deriva de una alteración en  los
linfocitos B en  la fase de maduración y activación en el ganglio
linfático. Se caracteriza por la presencia de adenopatías. Aproxima-
damente el 25% presenta sintomatología general consistente en los
denominados síntomas B: fiebre, sudoración nocturna y  pérdida de
peso. El diagnóstico se realiza mediante biopsia, siendo la  citología
característica la presencia de células Reed-Sternberg. La variante
esclerosis nodular es la de mayor incidencia y mejor pronóstico. El
tratamiento se basa en quimioterapia y  radioterapia, en función del
estadio.

La combinación de sarcoidosis y  linfoma es infrecuente, y
pudiera derivarse de las  alteraciones a nivel del  sistema inmune.
El síndrome de linfoma-sarcoidosis fue descrito por Brincker en
1986 tras la realización de 2 estudios; el realizado en  el Instituto
de Epidemiología Clínica danés y  otro posterior, en los cuales se
objetivó que en los pacientes con sarcoidosis pulmonar la frecuen-
cia del linfoma era significativamente mayor que en la población
general, siendo la enfermedad de Hodgkin la más  frecuente seguida
del linfoma no Hodgkin y  otras neoplasias hematológicas. Además,
concluyó que normalmente la sarcoidosis precede al proceso lin-
foproliferativo con un intervalo de tiempo corto, en  torno a  los
24 meses, y en raras ocasiones al contrario4.

El desarrollo de sarcoidosis tras recibir tratamiento para un pro-
ceso linfoproliferativo puede ser secundario a una hiperrespuesta
del sistema inmune en contra de las células tumorales5.  Además, los
pacientes con sarcoidosis pueden experimentar una exacerbación
tras la terapia antineoplásica. Existen las reacciones sarcoideas, his-
tológicamente idénticas a  la sarcoidosis, que pueden corresponder

a un marcador de respuesta antitumoral mediada por macrófa-
gos activados por linfocitos T6.  Concluimos, que la sarcoidosis y
los procesos linfoproliferativos son 2 enfermedades cuyo diagnós-
tico diferencial puede ser complicado, pero es importante tener en
cuenta la  posibilidad de hallar ambas enfermedades en un mismo
paciente, bien de manera consecutiva o concomitante.
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Neumonía atípica por  Chlamydia psittaci.
Cuatro casos relacionados

Atypical Chlamydia Psittaci Pneumonia. Four Related Cases

Sr. Director:

La psitacosis es  una enfermedad zoonótica de distribución
mundial causada por Chlamydia psittaci (C. psittaci), una bacteria
intracelular1. Su reservorio principal son las aves y  su mecanismo
de transmisión es por contacto directo o por inhalación de secre-
ciones respiratorias o heces secas de aves infectadas2.  Las personas
con exposición ocupacional o recreativa a distintas aves tienen
mayor riesgo de infección3. Suele presentarse de forma esporádica,
pero puede darse en brotes2.  La presentación varía desde infección
subclínica hasta sepsis grave y  afectación multisistémica3,4.  Des-
cribimos un brote de cuatro casos de neumonía por C.  psittaci cuyo
foco infeccioso fue una tienda de venta de aves (tabla 1).

Caso 1. Varón de 47 años con disnea y fiebre de 5 días de
evolución. Al ingreso presentaba taquipnea y crepitantes en  base
pulmonar derecha, insuficiencia respiratoria (IR) (PaO2 55 mmHg),
neutrofilia (91%), aumento de proteína C reactiva (CRP) (49 mg/dl),
y procalcitonina (PCT) de 1 ng/ml, así como infiltrado alveolar en
lóbulo inferior derecho. Se comenzó antibioterapia con ceftria-
xona, levofloxacino y  doxiciclina hasta completar dos semanas y
oseltamivir durante 5 días. A las  24 h presentó empeoramiento
respiratorio y  progresión de infiltrado radiológico, insuficiencia

renal y shock por lo que ingresó en  la  unidad de cuidados inten-
sivos (UCI). Se inició ventilación mecánica invasiva, noradrenalina
a  0,4 mcg/kg/min y terapia de depuración extrarrenal. Ante la
falta de mejoría requirió soporte con oxigenación por membrana
extracorpórea (ECMO) veno-venosa. Evolución tórpida con destete
prolongado, es  dado de alta de UCI tras 60 días y  del hospital a  los
81 días del ingreso. En  las  muestras respiratorias (exudado nasofa-
ríngeo y aspirado traqueal) se  detectó DNA de C.  psittaci por técnica
de reacción en cadena de polimerasa (PCR) sin otros aislamientos,
incluido el virus de Influenza. La  serología de C. psittaci por téc-
nica de inmunofluorescencia fue positiva (seroconversión de IgG a
1/256 tras 14 días de la  primera muestra).

Caso 2.  Varón de 22 años con fiebre, tos seca  y malestar
general de una semana de evolución. En la exploración física se
objetivó fiebre, hipotensión arterial, taquicardia y crepitantes en
todo el hemitórax derecho. Tenía insuficiencia respiratoria (PaO2

53  mmHg), neutrofilia (87%), aumento de CRP 58 mg/dl, coagulo-
patía con actividad de protrombina del 55% e  infiltrado multilobar
en pulmón derecho. Se trató con oxigenoterapia de alto flujo en UCI.
Se administró ceftriaxona, levofloxacino y doxiciclina durante dos
semanas. La serología de C. psittaci fue positiva, con seroconversión
de IgG (1/256) en  suero de convalecencia. El resto de los resulta-
dos microbiológicos fueron negativos, incluida la PCR de C. psittaci

del exudado nasofaríngeo. Se resolvió clínica y radiológicamente
en  6 semanas.

Caso 3.  Varón de 20 años que ingresó por fiebre, tos  con expecto-
ración blanca y malestar general de una semana. En la exploración
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