Hallazgos tipicos y
no tan tipicos de la
sarcoidosis
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Objetivo docente:

Describir los hallazgos radiologicos
tipicos y atipicos de la sarcoidosis

pulmonar y su correlacion
anatomopatologica
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Revision del tema:

Definicion e historia:

Sarcoidosis=Enfermedad de Besnier-Boeck

e 1899->Dermatodlogo noruego
Caesar Boeck describio las
lesiones cutaneas de la
enfermedad y las llamo
sarcoide benignho por su
parecido histologico con el
sarcoma.

e Posteriormente, describio la
afectacion sistémica de la
enfermedad: pulmon, hueso,
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ganglios linfaticos, bazo, !

mucosa nhasal y conjuntiva. é‘ .
* En 1915, Kusnitski y Bittorf & 4 R

-
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describieron las alteraciones en ¥

|
la radiografia de torax \

Wikipedia.org
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Definicion y epidemiologia:

o Prevalencia estimada 10-40/100.000 habitantes.
. Mayor incidencia en raza negra (hasta 4 veces mayor)
. Incidencia superior en mujeres (2:1)

. Presentacion en adultos jovenes (<40 anos. Pico a los 20-29
anos)

*Se trata de una enfermedad granulomatosa
multisistémica de origen desconocido.

*En la biopsia se identifican granulomas epiteliales
no caseificantes en los organos afectados.
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Clinica y patogenia:

Patogenia inclerta

*Factores genéeticos (4-17%)

eFactores geograficos y ambientales =2 poco frecuente en Ecuador y
mayor prevalencia en paises nordicos y en afroamericanos

*Agentes infecciosos : aunque actualmente no hay evidencia definitiva
para demostrar que pueda tratarse de una enfermedad infecciosa-
contagiosa, el hecho de haber encontrado en las muestras obtenidas
de pacientes con sarcoidosis DNA de micobacteriasy
propionibacterias, deja la hipotesis abierta.

eYatrogénicos—>

*|nterferon; reconstitucion inmune en pacientes VIH en tratamiento
retroviral

*En pacientes oncologicos en tratamiento con inmunoterapia y QT

La sarcoidosis es
consecuencia de una
respuesta inmune de tipo
celular que acontece en
pacientes geneticamente
susceptibles ante un

agente “extrano”
formando granulomas no
caseificantes
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Clinica y patogenia:

 Hasta 50 % diaghostico casual en asintomaticos.

e Entorno al 25 % clinica o manifestaciones toracicas al
diagndstico—> Disnea, tos seca, dolor toracico.

 Manifestaciones sistémicas =2 Fatiga, sindrome general,
perdida de peso, fiebre.

* En el 30% manifestaciones extrapulmonares =2 clinica en
funcion de los organos afectados. Lo mas frecuente: piel, ojos,
articulaciones (eritema nodoso, lupus pernio, uveitis anterior,
artritis ...)

Pequenas lesiones hipodensas
en parénquima hepato-
esplénico junto a adenopatias
infradiafragmaticas en paciente
con sarcoidosis
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Clinica y patogenia:

*Presentaciones agudas especificas;

“+Sindrome de Lofgren:

*Eritema nodoso, adenopatias hiliares, artralgias
migratorias y fiebre.

*Tipico de mujeres jovenes y resolucidon espontanea.
“+*Sindrome de Heerdfort o fiebre uveoparotidea:

eParalisis facial, uveitis, aumento de tamano de
glandulas parotidas vy fiebre.

* 90% de los pacientes con sarcoidosis cursa con
afectacion pulmonar y ganglionar

 La morbimortalidad y las manifestaciones mas
severas van asociadas a la afectacion toracica:
pulmonar, ganglionar, de via aérea y cardiaca



Hallazgos radiologicos:

Rx de torax PA vy L:

Fundamental porque:

" | 3 afectacion toracica es la mas
frecuente

= 90% de los pacientes—> alteraciones
radiologicas en algun momento de la
evolucion de la enfermedad

" En pacientes asintomaticos, las
alteraciones de la Rx de torax
pueden ser la primera manifestacion

de la enfermedad. :

No obstante, la Rx de torax puede ser
normal en presencia de enfermedad
parenquimatosa demostrada
histologicamente.




Rx de torax PA vy L:

. Scadding clasificd la sarcoidosis en 4 estadios dependiendo de |a
afectacion detectada en la Rx de torax.

. Los estadios agrupan a los pacientes con similar probabilidad de
remision espontanea de la enfermedad ( mayor en el estadio | con
remision en el 55-90% de los casos y sin remision en el estadio V)

Estadio 12> Afectacion adenopatica hilio-mediastinica,
frecuentemente bilateral y simétrica (las + frec: hiliares bilaterales,
paratraqueales derechas y en ventana aorto-pulmonar)

Estadio 2> Afectacion adenopatica hilio-mediastinica bilateral +
afectacion parenquimatosa pulmonar (frecuentemente patréon
nodulillar perilinfatico con predominio en campos superiores
pudiendo existir también masas, consolidaciones parcheadasy
cavitaciones)

Estadio 32> Afectacion parenquimatosa pulmonar sin afectacion
adenopatica hiliar bilateral

Estadio 4> Cambios fibrdticos frecuentemente con predominio en
LLSS consistentes en patron reticular con bronquiectasias de
traccion, masas con distorsion de la arquitectura pulmonar o quistes
de panal.
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Hallazgos radiolégicos:

Rx de torax de estadificacion:

La estadificacion tiene implicaciones prondsticas y terapeuticas y se sigue
realizando actualmente con los mismos criterios, en base a los hallazgos
radiologicos



Hallazgos radiologicos:

Técnicas de imagen en sarcoidosis toracica:

‘0

NG

Rx simple: Diagnostico, estadificacion vy
seguimiento.

TAC/TACAR: Presentaciones atipicas,
complicaciones.

NG

* 0

RM: Sarcoidosis cardiaca




Hallazgos radiologicos:

TCAR con civ:

» Puede detectar lesiones no visibles
en la RX de torax

» Demuestra que la afectacion
pulmonar vy ganglionar es mas
frecuente que la observada en la
radiografia simple (mayor
sensibilidad)

» |a RX de torax solo detecta el
50-60% de las adenopatias y
el 30-40% de la afectacion
parenquimatosa observada
en la TCAR.

» En pocos casos, la TCAR es normal
en pacientes con sarcoidosis
demostrada histologicamente
mediante biopsia transbronquial.
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*Manifestaciones tipicas en el 70%:

<*Adenopatias: hallazgo radioldgico mas
frecuente.

v Adenopatias hiliares simeétricas y
paratraqueales derechas.

<+ Afectacion parenquimatosa:

v'Lobulos superiores.
v'Patron nodulillar o reticulonodulillar
v'Distribucion perilinfatica:
peribroncovascular, subpleural y cisuras.
v'Coalescencia en masas:
-bordes irregulares
-broncograma

-nodulillos satéelites: galaxia
sarcoidea
v Fibrosis en lobulos superiores



ADENOPATIAS:

>85% de los pacientes
cursa con adenopatias

* +/-Ca:

*  Focal> completa
Patron: denso,
amorfa, en “cascara
de huevo”

* Distribucion:

* Tipica: 1,2,3 |
paratraqueal derecha
e hiliar bilateral (55-
70%)> ventana ao-p,
subcarinal,
prevascular (50%)>
mamaria interna,
retrocrural (15%)
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RX TORAX 2P:
Aumento de densidad y aspecto globuloso
policiclico /nodular de ambos hilios
pulmonares con ocupacion y contorno
convexo a nivel de ventana aorto-
pulmonar en la proyeccion PA. También
se objetiva mayor densidad en region
traqueo-bronquial derecha, a la altura del
cayado de la acigos. Los hallazgos son
compatibles con afectacion adenopatica
hilio-mediastinica bilateral.




TAC TORACICO :

Adenopatias hilio-mediastinicas bilaterales y simétricas, afectando a
nivel paratraqueal derecho, ventana aorto-pulmonar, region subcarinal e
hiliar bilateral.



RX TORAX 2P:

Prominencia hiliar bilateral en la proyeccion PA y «signo del
donut» en la proyeccion lateral consistente en un aumento de
densidad y tamano de ambos hilios y regidn subcarinal
conformando una circunferencia; todo ello correspondiendo a
afectacion adenopatica en sarcoidosis estadio |.



Adenopatias hilio-
mediastinicas bilaterales y "‘\
simeétricas afectando a .

region paratraqueal
derecha, region subcarinal
vy ambos hilios pulmonares
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Adenopatias hilio-mediastinicas bilaterales densamente
calcificadas en paciente con sarcoidosis




AFECTACION PARENQUIMATOSA

NODULILLAR:

Frec. afect. micronodular ( <
1cm)

Nodulos bien definidos > mal
def.

+/- calcificados

Distribucion perilinfatica:
intersticio peribroncovascular,
septos interlobulillares, region
subpleural, planos cisurales
Predominancia en LLSS y
afectacion parcheada

DD patron perilinfatico:
silicosis, linfangitis
carcinomatosa, neumoconiosIs
de los mineros del carbon.

-

- Malagaleegy

O



Ma’l;g.g senam

AFECTACION PARENQUI I\/IATOSA

NODULILLAR:

PATRON NODULAR:

* Diferenciar patron
de distribucion

nodular: /

e Aleatoria

e Centrilobulillar ‘

e Perilinfatica

Perilymonatic

Adap. Radiology Assistant
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Afectacion micronodulillar de distribucion perilinfatica ( subpleurales,
vuxtacisurales y peribroncovasculares) con predominio en campos
superiores
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AFECTACION PARENQUIMATOSA
NODULAR/ MASAS:

*  Confluencia de nddulos interst.—> 1-4 cm

*  Mal definidos

*  +/- Broncograma aéreo—2> consolidaciones

(“sarcoidosis alveolar”)

»  Signo de |la galaxia sarcoidea > DD: otras
enfermedades granulomatosas y carcinoma
de pulmon.
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MOTIVO DE LA EXPLORACION: Paciente de 34 afios con
broncopatia crénica sin filiar. D/TBC residual, consolidaciones...

RX TORAX 2P:

Ensanchamiento de la linea paratraqueal izquierda y ocupacion de la
ventana aorto-pulmonar con multiples opacidades parenquimatosas
de predomino basal, de mayor densidad en localizacion posteriory
vuxtacisural del LSD y en segmento basal posterior de LLII.
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MOTIVO DE LA EXPLORACION: Paciente de 34 afios con
broncopatia crénica sin filiar. D/TBC residual, consolidaciones...
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Afectacion adenopatica hilio-mediastinica bilateral con engrosamiento del
manguito peribronquial y afectacion parenquimatosa de aspecto consolidativo
conformando imagenes de masa de forma parcehada y de distribucion
perilinfatica.
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MOTIVO DE LA EXPLORACION: Paciente de 34 afios con
broncopatia crénica sin filiar. D/TBC residual, consolidaciones...

CT plano axial (ventana de pulmon):
Afectacion parenquimatosa que
conforma imagenes de masa de
distribucion perihiliar y periférica

subpleural. Coexisten focos nodulares

de menor tamano y de distribucion
perilinfatica. Engrosamiento del
manguito peribronquial.




MOTIVO DE LA EXPLORACION: Paciente de 34 afios con
broncopatia crénica sin filiar. D/TBC residual, consolidaciones...

-CT plano axial (ventana de partes blandas):
Adenopatias volumeétricamente significativas hilio-mediastinicas
bilaterales y a nivel infradiafragmatico, a nivel paraaortico
izquierdo.



*  Acontece en 15-20% de los pacientes con sarcoidosis
pulmonar

*  Masas fibroticas en LLSS/perihiliares

*  Pérdida de volumen con retraccion hiliar

*  Bronquiectasias por traccion

*  DD: Silicosis, talcosis, NH fibrosante si panalizacion

’
Cambios fibroticos en |6bulos superiores con bronquiectasias por
traccion y cierta retraccion craneal de ambos hilios pulmonares en
paciente con sarcoidosis estadio |V

> '(5 0 .
e ,.‘?.’ ooy y

Cambios
fibroticos en
l0bulos
superiores con
bronquiectasias
por traccion
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*Manifestaciones atipicas en el
30%:
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v Adenopatias unilaterales o mediastinicas sin
afectacion hiliar.
v'Afectacion parenquimatosa:
=Patron en vidrio deslustrado
=Cavitacion
=Calcificaciones parenquimatosas
v’ Derrame, pseudoplacas

a)La confluencia nodular da lugar a pseudoplacas (flecha roja)
b) En ocasiones la sarcoidosis alveolar puede mostrar cavitaciones (1)

(1) La sarcoidosis toracica |. Herraez Ortega vy L. Lopez Gonzalez.
Radiologia 2011;53 (5): 437



Agrupacion micronodulillar que conforma areas
subpleurales parcheadas en vidrio deslustrado en
ambos hemitorax en paciente que también asocia

adenopatias hilio-mediastinicas bilaterales
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Los granulomas /fibrosis peribronquial en pequena via aérea distal
puede condicionar atrapamiento aéreo (fase espiratoria). Paciente
con sarcoidosis estadio |l con adenopatias hilio-mediastinicas
bilaterales, patron micronodulillar y atrapamiento aéreo.
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** No hay pruebas patognomonicas,

*  Clinica y radiologia
compatibles.

*  Exclusion de patologias con
presentaciones similares.

*  Confirmacion
anatomopatologica de
granulomas no caseificantes
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< Otras pruebas:

=Analitica: hipercalciuria, T~ ECA (75%)

=Lavado broncoalveolar: 1~ CD4,
NCD4/CD8

“Funcion respiratoria: patron restrictivo,
J DLCO

“*Pronostico:

“En general, el pronostico es bueno,
aunque la evolucion de la enfermedad es
impredecible.

= El curso es cronico o progresivo en el
10-30% de los pacientes.
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Conclusiones:

**La sarcoidosis puede afectar a cualquier
organo

**Pero la afectacion pulmonar conlleva
mayor morbi-mortalidad

*Debemos pensar en ella...
* Paciente jovenes

* Adenopatias hiliares bilateralesy
paratraqueales derechas

* Afectacion nodulillar perilinfatica o
consolidaciones peribroncovasculares

e Fibrosis en LLSS
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