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Introducción
La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de etiología des-
conocida caracterizada por granulomas no caseificantes de 
células epitelioides y clínica respiratoria. Los estudios de pre-
valencia en nuestro país muestran resultados dispares, con 
cifras que varían de 1 a 40 casos por 100.000 habitantes/año 
y una estimación de la tasa de incidencia anual acumulada del 
1,36 por 100.000 habitantes (1). Comúnmente afecta al sis-
tema linfático hiliar pulmonar en el 90% de los casos. El diag-
nóstico se basa en hallazgos clínicos y radiológicos compati-
bles junto con el apoyo histológico en uno o más órganos en 
ausencia de partículas u organismos causales (2). Exponemos 
un caso cuya presentación inicial fueron grandes adenopatías 
abdominales con clínica atípica. Dicha forma de presentación 
es bastante inusual y mucho más infrecuente la asociación 
con déficit de IgA, tanto es así, que en nuestro conocimiento 
es el primer caso descrito en la literatura.

Caso clínico
Varón de 29 años que como antecedentes de interés era 
fumador de 40 cig/día y que fue estudiado 8 años antes por 
diarrea crónica e hipertransaminasemia.

Acudió por presentar episodios de epigastralgia de carac-
terísticas cólicas con aparición posterior de aumento del 
número de deposiciones de hasta 5-6 día de consistencia 
líquida y coloración normal que achacaba a la ingesta de ga-
lletas. No presentó fiebre, disnea ni síndrome constitucional 
en momento alguno. La exploración física fue normal.

Analíticamente destacaba aumento de las enzimas de cito-
lisis hepática (AST 85 UI/L, ALT 140 UI/L) de forma mante-
nida durante más de 6 meses. El hemograma, la bioquímica 
general y el resto del estudio incluyendo serología de en-
fermedad celiaca (antigliadina, antiendomisio y transgluta-
minasa tisular), marcadores tumorales (alfafetoproteina, B2 
microglobulina, antígeno carcinoembrionario, beta hormona 
coriónica humana en orina, Ca 19,9, Ca 125, Cyfra 21,1 
y enolasa), autoinmunidad (anticuerpos antinucleares, anti-
cuerpos frente antígenos extraídos del núcleo, anticuerpos 
antimieloperoxidasa y antiproteinasa 3), serología virus he-
patotropos (VIH, VHC, VHB, CMV y VEB), metabolismo lipí-
dico, estudio del hierro, vitamina B12, hormonas tiroideas, 
frotis y mantoux fueron normales y/o negativos. Acido fólico: 
1.52 ng/ml, IgA: 1.9 mg/dl. IgG: 1480 mg/dl e IgM: 76,2 
mg/dl con proteinograma normal.
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Figura 1: adenopatías retroperitoneales y en hilio hepático
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En la radiografía de tórax presentaba un aumento de la línea 
paratraqueal de 0,9cm. En ecografía abdominal aparecían 
múltiples adenopatías en hilio hepático, peripancreáticas e 
interportocavales de tamaño importante 2,6-3.5cm algunas 
formando conglomerado. En el tomografía computerizada (TC) 
toraco-abdominal, se informaba de la presencia de adenopa-
tías mediastínicas e hiliares (<1,5cm) con tejido linfoide dise-
minado por el espacio peribroncovascular. A nivel abdominal 
se apreciaron que formaban conglomerados de hasta 4 cm 
sobre todo a nivel del hilio hepático, también retroperitoneales 
y retrocrurales (figura 1). Todo ello sugerente de Linfoma.

Se biopsió una adenopatía retroperitoneal: granulomas no 
caseificantes compatible con sarcoidosis. Se solicitó poste-
riormente la enzima convertidora de angiotensina (ECA) con 
cifra de 77,9 (UI/L). La evolución tras dos años fue satisfac-
toria normalizándose las enzimas de citolisis hepática a las 
pocas semanas del diagnóstico y permaneciendo asintomá-
tico sin introducir corticoterapia.

Discusión
La afectación abdominal en la sarcoidosis esta previamente 
descrita en la literatura (2), sin embargo la presencia de 
conglomerados adenopáticos con adenopatías mayores 
de 2 cm es muy infrecuente (3). En un estudio realizado 
a 59 pacientes con sarcoidosis, el 31% presentaban lin-
fadenopatías con un diámetro medio de 1,7 cm. Sólo el 
10% presentaba adenopatías mayores de 2 cm en cuatro o 
más territorios (4). El diagnóstico diferencial con linfoma es 
difícil. Según algunos autores (5), los hallazgos en la TC que 
favorecerían el diagnóstico de linfoma son: los nódulos de 
gran tamaño, la tendencia a confluir y, más común, la pre-
sencia de nódulos retrocurales. Nuestro paciente presen-
taba estos tres criterios. Esto junto con el déficit de ácido 
fólico por sospecha de recambio acelerado, hizo pensar que 
se estaba ante un proceso linfoproliferativo.

La afectación hepática está documentada por biopsia en tor-
no al 24-96% de los pacientes (4). Es llamativo en nuestro 
caso, la elevación de las enzimas de citolisis hepática, en vez 
de las de colestasis con hepatomegalia homogénea asinto-
mática que es lo característico en la mayoría de los casos (2).

Por otra parte la afectación abdominal sin afectación pulmo-
nar o mediastínica no es rara pudiendo llegar a presentar 

radiografía de tórax normal el 25% y el 38% de los casos 
que presentaban sarcoidosis abdominal (4).

El déficit de IgA se define como la ausencia total o parcial 
de inmunoglobulina del tipo IgA de las secreciones y sangre 
periférica. Se estima que es la inmunodeficiencia primaria 
más frecuente, con una incidencia en España de 1:170; 
mucho mayor que la incidencia en otros individuos de ori-
gen europeo 1:600 (6). Clínicamente se caracteriza por 
mayor incidencia de infecciones respiratorias de repetición, 
diarrea crónica (como infecciones por Giardia lamblia o en-
femedad celíaca) y enfermedades autoinmunes; aunque el 
50% de los casos permanecen asintomáticos y libres de 
complicaciones (7). Puede que los episodios de diarrea que 
presentaba nuestro paciente, estuviese en relación con el 
déficit de IgA, sin embargo, no se puede descartar que sea 
debido a una afectación intestinal de la sarcoidosis aunque 
ésta sea mucho más infrecuente (8).

La asociación de sarcoidosis con la inmunodeficiencia co-
mún variable (IDCV) es mucho mayor que con el déficit de 
IgA (9). Se piensa que en la patogénesis de las tres enti-
dades intervienen factores genéticos comunes (asociados 
al HLA, implicado fuertemente en la patogénesis de la sar-
coidosis, del déficit aislado de IgA y de la IDCV). Además el 
posible papel de la reducción en el aclaramiento de antíge-
nos microbianos y la respuesta inmune crónica inadecuada 
en pacientes con estos déficits, se han postulado también 
como causantes de esta asociación con sarcoidosis (10). La 
asociación de sarcoidosis y déficit de IgA, está documenta-
da en 10 publicaciones (9, 11). En ninguno de los casos se 
debuta con la ya comentada afectación abdominal. 

La medición de la ECA se ha visto que no tiene suficiente 
sensibilidad ni especificidad como test diagnóstico y sirve 
de poco para el seguimiento terapéutico (2).

Es interesante resaltar que el paciente al cabo de dos años 
de evolución, se encuentra asintomático, con normalización 
de las enzimas de citolisis hepática y que no recibió cortico-
terapia, debido a la rápida normalización enzimática y a que 
el simple hecho de detectar la enfermedad granulomatosa 
no es condición para comenzar con el tratamiento (2).

Por tanto, comunicamos el primer caso en nuestro conoci-
miento de sarcoidosis abdominal y déficit de IgA. 
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