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Resumen

Objetivos. La sarcoidosis necrotizante (SN) se considera una forma de sarcoidosis cuya mayor dificultad
estriba en establecer su diagnostico, que suele realizarse retrospectivamente. Este implicala exclusion de
otros procesos granulomatosos que cursan con necrosis como infecciones por micobacteriasy vasculitis. Fue
descrita por primeravez en 1973 y desde entonces apenas se encuentran descritos doscientos casos en la
literatura. Describir |as caracteristicas de nuestra serie de pacientes diagnosticados alo largo de los Ultimos
10 afios.

Métodos: Revision retrospectiva de las historias clinicas de los enfermos codificados como tales en la base de
datos de nuestro hospital y en € registro de la Unidad de Enfermedades A utoinmunes Sistémicas.

Resultados: En total, se diagnosticaron 4 pacientes con SN. 1. Varén de 47 afios con clinicade fiebre y
disnea en 2007. Un ecocardiograma demostré una pericarditisy en un TAC toracico adenopatias hiliaresy
mediastinicas bilaterales. La biopsia de adenopatias demostré una linfadenitis granulomatosay una biopsia
pericérdica granulomas con pequefios focos de caseificacion. Los cultivos para micobacterias fueron
negativos, asi como la PCR para M. tuberculosis. Nueve meses después, ante la negatividad de los cultivos y
larespuesta a esteroides se diagnostico de SN. 2. Mujer de 36 afios. Ingresd en 2004 por crisis convulsivas,
demostrandose en un TAC craneal que mostraba proceso expansivo parietal izquierdo. En labiopsiase
demostré granulomas necrotizantes. Los cultivos para hongos y micobacterias resultaron negativosy se
instaurd tratamiento tubercul ostético durante 2 afos, siendo finalmente diagnosticada de SN. En los controles
de imagen lalesién parietal no mostré crecimiento pero se constataron adenopatias hiliares bilateralesy
mediastinicas y una biopsiatransbronquia demostré granulomas no caseificantes. 3. Mujer de 68 afios que
consulta por asteniay artralgias en 2007. Habia sido diagnosticada de eritema indurado de Bazin 15 afios
antes. En |os estudios complementarios presentaba una anemiay leve alteracion de las pruebas de funcion
hepéticay en una ecografia esplenomegalia de 10 cm, que se confirmo mediante TAC y RMN, con
crecimiento en controles posteriores. Se realiz6 esplenectomia que demostré una esplenitis necrotizante
granulomatosa. No se demostré enfermedad a otro nivel. 4. Mujer de 81 afios que consulto en 2013 ante
adenopatia axilar. En la TAC toréacica se observaron adenopatias axilares bilaterales y se realiz6 biopsia con
presencia de granulomas necrotizantes. La enferma no tenia contactos con gatos, la serologia de Bartonella
henselae fue negativa, asi como un test de Mantoux, PCR de Tbc y cultivosde BAL y con biopsia
transbronquia sin ateraciones. Se diagnosticé finalmente de probable SN.

Discusion: En los casos descritos €l diagndstico inicial fue de infeccion tuberculosa en los 2 primeros por 1o
gue recibieron tratamiento empirico méas de 12 meses, proceso linfoproliferativo en el 3°y enfermedad por
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arafiazo de gato en el 4°. El diagndstico de SN se estableci6 a posteriori con un retraso medio de 12 meses. El
2° caso desarroll6 |esiones tipicas pulmonares de sarcoidosis al cabo de 30 meses. Todos excepto el ultimo
recibieron esteroides. Las formas de presentaci én fueron heterogéneas: pleuropericarditis, masaen SNC,
esplenomegaliay adenopatias.

Conclusiones:. El diagndstico es siempre tardio, generalmente tras recibir tratamiento antitubercul ostatico
prolongado con cultivos negativos, como nuestros casos. Muchos autores consideran hoy en diala SN como
unaforma de sarcoidosis, mientras que otros como una variante de vasculitis. Creemos que la SN deberia
incluirse en & diagnostico diferencial de los casos atipicos de tuberculosis con cultivos negativos.
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