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Sarcoidosis abdominal asociada a deficit de IgA.

A proposito de un caso atipico
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Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de etiologia des-
conocida caracterizada por granulomas no caseificantes de
células epitelioides y clinica respiratoria. Los estudios de pre-
valencia en nuestro pais muestran resultados dispares, con
cifras que varian de 1 a 40 casos por 100.000 habitantes/afio
y una estimacion de la tasa de incidencia anual acumulada del
1,36 por 100.000 habitantes (1). Comunmente afecta al sis-
tema linfatico hiliar pulmonar en el 90% de los casos. El diag-
nostico se basa en hallazgos clinicos y radiolégicos compati-
bles junto con el apoyo histolégico en uno 0 mas drganos en
ausencia de particulas u organismos causales (2). Exponemos
un caso cuya presentacion inicial fueron grandes adenopatias
abdominales con clinica atipica. Dicha forma de presentacion
es bastante inusual y mucho mas infrecuente la asociacion
con déficit de IgA, tanto es asi, que en nuestro conocimiento
es el primer caso descrito en la literatura.

Caso clinico

Varon de 29 afios que como antecedentes de interés era
fumador de 40 cig/dia y que fue estudiado 8 afios antes por
diarrea cronica e hipertransaminasemia.

Acudid por presentar episodios de epigastralgia de carac-
teristicas colicas con aparicion posterior de aumento del
numero de deposiciones de hasta 5-6 dia de consistencia
liquida y coloracion normal que achacaba a la ingesta de ga-
lletas. No presento fiebre, disnea ni sindrome constitucional
en momento alguno. La exploracion fisica fue normal.

Analiticamente destacaba aumento de las enzimas de cito-
lisis hepatica (AST 85 UI/L, ALT 140 UI/L) de forma mante-
nida durante mas de 6 meses. EI hemograma, la bioquimica
general y el resto del estudio incluyendo serologia de en-
fermedad celiaca (antigliadina, antiendomisio y transgluta-
minasa tisular), marcadores tumorales (alfafetoproteina, B2
microglobulina, antigeno carcinoembrionario, beta hormona
coridnica humana en orina, Ca 19,9, Ca 125, Cyfra 21,1
y enolasa), autoinmunidad (anticuerpos antinucleares, anti-
cuerpos frente antigenos extraidos del nicleo, anticuerpos
antimieloperoxidasa y antiproteinasa 3), serologia virus he-
patotropos (VIH, VHC, VHB, CMV y VEB), metabolismo lipi-
dico, estudio del hierro, vitamina B12, hormonas tiroideas,
frotis y mantoux fueron normales y/o negativos. Acido flico:
1.52 ng/ml, IgA: 1.9 mg/dl. IgG: 1480 mg/dl e IgM: 76,2
mg/dl con proteinograma normal.

Figura 1: adenopatias retroperitoneales y en hilio hepatico
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En la radiografia de térax presentaba un aumento de 1a linea
paratraqueal de 0,9cm. En ecografia abdominal aparecian
multiples adenopatias en hilio hepatico, peripancreaticas e
interportocavales de tamario importante 2,6-3.5cm algunas
formando conglomerado. En el tomografia computerizada (TC)
toraco-abdominal, se informaba de la presencia de adenopa-
tias mediastinicas 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 hepatico, también retroperitoneales
y retrocrurales (figura 1). Todo ello sugerente de Linfoma.

Se hiopsid una adenopatia retroperitoneal; granulomas no
caseificantes compatible con sarcoidosis. Se solicitd poste-
riormente la enzima convertidora de angiotensina (ECA) con
cifra de 77,9 (UI/L). La evolucion tras dos afos fue satisfac-
toria normalizandose las enzimas de citolisis hepatica a las
pocas semanas del diagnostico y permaneciendo asintoma-
tico sin introducir corticoterapia.

Discusion

La afectacion abdominal en la sarcoidosis esta previamente
descrita en la literatura (2), sin embargo la presencia de
conglomerados adenopaticos con adenopatias mayores
de 2 cm es muy infrecuente (3). En un estudio realizado
a 59 pacientes con sarcoidosis, el 31% presentaban lin-
fadenopatias con un diametro medio de 1,7 c¢cm. Solo el
10% presentaba adenopatias mayores de 2 cm en cuatro o
mas territorios (4). El diagndstico diferencial con linfoma es
dificil. Segun algunos autores (5), los hallazgos en la TC que
favorecerian el diagndstico de linfoma son: los nodulos de
gran tamaro, la tendencia a confluir y, mas comun, la pre-
sencia de nddulos retrocurales. Nuestro paciente presen-
taba estos tres criterios. Esto junto con el déficit de acido
folico por sospecha de recambio acelerado, hizo pensar que
se estaba ante un proceso linfoproliferativo.

La afectacion hepatica estd documentada por biopsia en tor-
no al 24-96% de los pacientes (4). Es llamativo en nuestro
caso, la elevacion de las enzimas de citolisis hepatica, en vez
de las de colestasis con hepatomegalia homogénea asinto-
matica que es lo caracteristico en la mayoria de los casos (2).

Por otra parte la afectacion abdominal sin afectacion pulmo-
nar o mediastinica no es rara pudiendo llegar a presentar
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radiografia de torax 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
mas frecuente, con una incidencia en Espafia de 1:170;
mucho mayor que la incidencia en otros individuos de ori-
gen europeo 1:600 (6). Clinicamente se caracteriza por
mayor incidencia de infecciones respiratorias de repeticion,
diarrea cronica (como infecciones por Giardia lamblia o en-
femedad celiaca) y enfermedades autoinmunes; aunque el
50% de los casos permanecen asintomaticos y libres de
complicaciones (7). Puede que los episodios de diarrea que
presentaba nuestro paciente, estuviese en relacion con el
déficit de IgA, sin embargo, no se puede descartar que sea
debido a una afectacion intestinal de la sarcoidosis aunque
ésta sea mucho mas infrecuente (8).

La asociacion de sarcoidosis con la inmunodeficiencia co-
mun 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). Ademas el
posible papel de la reduccion en el aclaramiento de antige-
nos microbianos y la respuesta inmune cronica inadecuada
en pacientes con estos déficits, se han postulado también
como causantes de esta asociacion con sarcoidosis (10). La
asociacion de sarcoidosis y déficit de IgA, esta documenta-
da en 10 publicaciones (9, 11). En ninguno de los casos se
debuta con la ya comentada afectacion abdominal.

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

Es interesante resaltar que el paciente al cabo de dos afios
de evolucion, se encuentra asintomatico, con normalizacion
de las enzimas de citolisis hepatica y que no recibio cortico-
terapia, debido a la rapida normalizacion enzimatica y a que
el simple hecho de detectar la enfermedad granulomatosa
no es condicion 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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