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Evolucion y coexistencia de sarcoidosis con @

. . . CrossMark
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)"2. En estos casos el diagnéstico diferencial
entre ambas enfermedades puede ser dificil.

A continuacién, se describe el caso clinico de una mujer de
26 afios de edad, sin antecedentes de interés ni habitos téxicos,
de profesién médica MIR. Consulté en junio de 2013 por un cua-
dro clinico compatible con infeccién respiratoria, objetivandose
en la radiografia una neumonia en LID tratada con amoxicilina-
clavuldnico durante 10 dias. La radiografia de control mostré
regresion de la neumonia y aumento hiliar bilateral sugestivo de
adenopatias, que se confirmaron en la tomografia computarizada
(TC), de localizacién mediastinicas e hiliares bilaterales; siendo
la de mayor tamafio el conglomerado situado en la celda timica.
Reinterrogada la paciente, refiere astenia de 2 afios de evolucién
sin otra sintomatologia. A la exploracién, la paciente estaba eup-
neica con SatO, basal 99%, auscultacion cardiopulmonar normal,
sin edemas ni otros hallazgos. La exploracién funcional pulmonar
fue normal: FVC 92% (3.320ml), FEV; 100% (3.150 ml), CVF/FEV;
95%, DLCO 112%, TLC 96%, TM6M 617 m (83% de su teérico), sin
desaturacién ni taquicardizacién. A nivel analitico solo presentaba
elevacion leve de la enzima convertidora de angiotensina en 68 UI/I.
Se realiz6 ecobroncoscopia con puncién de regiones 7 y 10R. El
estudio microbiolégico fue negativo. El inmunofenotipo del lavado

broncoalveolar no mostré alteraciones. A nivel anatomopatolégico
se observaron estructuras granulomatosas no necrosantes de tipo
sarcoideo, sin signos de malignidad. Se diagnostic6 de sarcoidosis
estadio I, sin afectacion a otro nivel, y sin indicacién de tratamiento
farmacolégico®.

Seis meses después refiri6 empeoramiento clinico con explora-
ciones fisica y funcional sin cambios respecto a las iniciales. La TC
mostré disminucién del tamafio de las adenopatias mediastinicas
y una masa en mediastino anterior, que correspondia al conglo-
merado adenopatico de la celda timica con una captacién de 11,5
SUVmax en el PET/TC. Se realiz6 una mediastinotomia anterior
izquierda que fue diagnéstica de LH tipo esclerosis nodular.

La paciente recibi6 4 ciclos de doxorrubicina, bleomicina, vin-
blastina y dacarbazina (ABVD) durante 5 meses; en la TC de control
posquimioterapia presentaba una disminucién del 65% del tamafio
de la masa, y se inicié tratamiento con radioterapia del campo
afecto, durante un mes. La paciente mejoré clinicamente, y en
la tomografia por emisién de positrones/tomografia computada
(PET/TC) de control, a los 3 meses, mostré disminucién del tamafio
y de la actividad metabdlica de la masa (4,5 SUVmax); con un
incremento patolégico de la actividad metabélica en adenopatias
mediastinicas (5 SUVmax), hiliares bilaterales (7 SUVmax), en el
hilio hepatico (3,3 SUVmax) y a nivel del parénquima esplénico,
con resto del estudio sin evidencia de enfermedad neoplasica. Tras
discutir el caso en sesién multidisciplinar, y de acuerdo con la
paciente, se decidié mantener una actitud expectante y repeticiéon
de PET/TC a los 3 meses; este mostré desaparicion de las adenopa-
tias mediastinicas y ausencia de actividad metabélica patolégica
y de enfermedad neoplasica. Desde entonces hasta el momento
actual, la paciente se ha mantenido asintomatica, sin cambios en
los TC de control realizados y en remisién completa de ambas pato-
logias. Es posible que la paciente presentara ambas enfermedades
desde un principio, tratindose ya de LH la imagen mediastinica
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anterior que fue considerada como conglomerado adenopatico sar-
coideo.

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica, de
etiologia desconocida, clinica inespecifica, con patrén radiolégico y
evolucién variables. El diagnéstico es histolégico mediante visuali-
zacién de granulomas no necrotizantes.

La enfermedad de Hodgkin se deriva de una alteracién en los
linfocitos B en la fase de maduracién y activacién en el ganglio
linfatico. Se caracteriza por la presencia de adenopatias. Aproxima-
damente el 25% presenta sintomatologia general consistente en los
denominados sintomas B: fiebre, sudoracién nocturna y pérdida de
peso. El diagnéstico se realiza mediante biopsia, siendo la citologia
caracteristica la presencia de células Reed-Sternberg. La variante
esclerosis nodular es la de mayor incidencia y mejor prondéstico. El
tratamiento se basa en quimioterapia y radioterapia, en funcién del
estadio.

La combinacién de sarcoidosis y linfoma es infrecuente, y
pudiera derivarse de las alteraciones a nivel del sistema inmune.
El sindrome de linfoma-sarcoidosis fue descrito por Brincker en
1986 tras la realizacién de 2 estudios; el realizado en el Instituto
de Epidemiologia Clinica danés y otro posterior, en los cuales se
objetivé que en los pacientes con sarcoidosis pulmonar la frecuen-
cia del linfoma era significativamente mayor que en la poblacién
general, siendo la enfermedad de Hodgkin la mas frecuente seguida
del linfoma no Hodgkin y otras neoplasias hematolégicas. Ademas,
concluyé 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 contrario®.

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 tumorales’. Ademas, los
pacientes con sarcoidosis pueden experimentar una exacerbacién
tras la terapia antineoplasica. Existen las reacciones sarcoideas, his-
tolégicamente idénticas a la sarcoidosis, que pueden corresponder

a un marcador de respuesta antitumoral mediada por macréfa-
gos activados por linfocitos TS. Concluimos, que la sarcoidosis y
los procesos linfoproliferativos son 2 enfermedades cuyo diagnés-
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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Neumonia atipica por Chlamydia psittaci.
Cuatro casos relacionados

@ CrossMark

Atypical Chlamydia Psittaci Pneumonia. Four Related Cases
Sr. Director:

La psitacosis es una enfermedad zoonética de distribucién
mundial causada por Chlamydia psittaci (C. psittaci), una bacteria
intracelular'. Su reservorio principal son las aves y su mecanismo
de transmisién es por contacto directo o por inhalacién de secre-
ciones respiratorias o heces secas de aves infectadas?. Las personas
con exposicién ocupacional o recreativa a distintas aves tienen
mayor riesgo de infeccién®. Suele presentarse de forma esporadica,
pero puede darse en brotes?. La presentacién varia desde infeccién
subclinica hasta sepsis grave y afectaciéon multisistémica®*. Des-
cribimos un brote de cuatro casos de neumonia por C. psittaci cuyo
foco infeccioso fue una tienda de venta de aves (tabla 1).

Caso 1. Varén de 47 afios con disnea y fiebre de 5 dias de
evolucioén. Al ingreso presentaba taquipnea y crepitantes en base
pulmonar derecha, insuficiencia respiratoria (IR) (PaO, 55 mmHg),
neutrofilia (91%), aumento de proteina C reactiva (CRP) (49 mg/dl),
y procalcitonina (PCT) de 1 ng/ml, asi como infiltrado alveolar en
l6bulo inferior derecho. Se comenzé antibioterapia con ceftria-
xona, levofloxacino y doxiciclina hasta completar dos semanas y
oseltamivir durante 5 dias. A las 24 h present6 empeoramiento
respiratorio y progresion de infiltrado radiolégico, insuficiencia

renal y shock por lo que ingresé en la unidad de cuidados inten-
sivos (UCI). Se inicié ventilacién mecanica invasiva, noradrenalina
a 0,4 mcg/kg/min y terapia de depuracién extrarrenal. Ante la
falta de mejoria requiri6 soporte con oxigenacién por membrana
extracorpérea (ECMO) veno-venosa. Evolucion térpida con destete
prolongado, es dado de alta de UCI tras 60 dias y del hospital a los
81 dias del ingreso. En las muestras respiratorias (exudado nasofa-
ringeo y aspirado traqueal) se detecté DNA de C. psittaci por técnica
de reacciéon en cadena de polimerasa (PCR) sin otros aislamientos,
incluido el virus de Influenza. La serologia de C. psittaci por téc-
nica de inmunofluorescencia fue positiva (seroconversion de IgG a
1/256 tras 14 dias de la primera muestra).

Caso 2. Var6n de 22 afos con fiebre, tos seca y malestar
general de una semana de evolucién. En la exploracién fisica se
objetivé fiebre, hipotension arterial, taquicardia y crepitantes en
todo el hemitérax derecho. Tenia insuficiencia respiratoria (PaO,
53 mmHg), neutrofilia (87%), aumento de CRP 58 mg/dl, coagulo-
patia con actividad de protrombina del 55% e infiltrado multilobar
en pulmoén derecho. Se traté con oxigenoterapia de alto flujo en UCI.
Se administro ceftriaxona, levofloxacino y doxiciclina durante dos
semanas. La serologia de C. psittaci fue positiva, con seroconversién
de IgG (1/256) en suero de convalecencia. El resto de los resulta-
dos microbioldgicos fueron negativos, incluida la PCR de C. psittaci
del exudado nasofaringeo. Se resolvié clinica y radiolégicamente
en 6 semanas.

Caso 3. Varén de 20 afios que ingreso por fiebre, tos con expecto-
racion blanca y malestar general de una semana. En la exploracién
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