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Resumen

Objetivos. La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica de etiologia desconocida. Tiene
diferentes formas de presentacion, con multitud de manifestaciones clinicas. Por este motivo, se ha postulado
que la sarcoidosis esté formada por diferentes entidades clinicas. Una de tales entidades clinicas es €l
sindrome de L 6fgren (SL), que es una forma de presentacion aguda de sarcoidosis, caracterizada por fiebre,
linfadenopatia hiliar bilateral en laradiografia de térax, eritema nodoso y/o artritis de tobillos bilateral o
inflamacion periarticular. Hay pocos estudios en relacion con el SL como una entidad clinica distinta. Los
objetivos de este estudio es demostrar la agregacion familiar del SL, que se trata de una entidad clinica
diferente, asociado a factores genéticos especificos que le confieren caracteristicas clinicas especiales, un
curso clinico, y un prondstico favorables.

Métodos: Presentacion de dos casos en una misma familia que acuden ala consulta de Unidad de
Diagnaostico répido de Medicinainterna del Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Resultados: El primer caso, se trata de una mujer de 31 afios que consulta por dolores en extremidades
inferiores, con aparicién de lesiones eritematosas y elevadas en cara posterior de ambas piernas. Ademas se
acompafia de fiebre de hasta 38,5 °C y artralgias generalizadas. En laradiografia de térax se evidencia un
ensanchamiento mediastinico, y una hipertrofia hiliar derecha con ocupacion de la ventana aortico-pulmonar
sugestivo de adenopatias bilaterales. En el estudio de funcion pulmonar, tanto la espirometria como los
volumenes, ladifusién y resistencias fueron normales. Latomografia axial computarizada (TAC), confirmo
las adenopatias a nivel mediastinico, e hiliares bilaterales. En parénquima pulmonar no se observan
alteraciones radiol 6gicas. El segundo caso, se trata de una mujer de 32 afios hermana de la primera, que
debuta con tumefaccién de tobillos indolora, y posteriormente aparicion de nddul os en piernas junto con
fiebre. Estas manifestaciones aparecen 4 afios después de que a su hermana se le diagnosticarade SL. A nivel
analitico destaca una V SG elevada de 54 mm, y una PCR de 65 mg/I. Se objetivo una
hipergammaglobulinemia policlonal. LA ECA estaba elevada en ambos casos. El estudio inmunol6gico no
demostré ningun hallazgo importante. En las pruebas de imagen realizadas, se observo en laradiografia de
térax un agrandamiento hiliar bilateral y hallazgos muy sugestivos de sarcoidosis, sin evidencia de
enfermedad pulmonar intersticial ni pleural. El estudio funcional respiratorio y la TAC no demostracion
enfermedad pulmonar. Ambas hermanas tuvieron un prondstico favorable, y su sintomatologia mejord de
manera evidente tras instaurar tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos en pocos dias.

Discusion: El SL estd asociado a una agregacion familiar, demostrando un riesgo relativo elevado entre
hermanos. Por o tanto, existe unainfluencia genética que predispone ala enfermedad en familiares de
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pacientes. Gracias a herramientas mas especificas para el andlisis HLA se ha observado una fuerte asociacion
entre HLA-DRB1 * 0301, SL y buen prondstico. Recientemente, se ha identificado un determinado haplotipo
CCR2 en Espafiay Suecia en pacientes afectados de SL, pero no se detect6 en pacientes no afectados de SL,
constituyendo asi un factor de riesgo genético por separado, apoyando la hipétesis de que el SL se trata de
unaentidad clinica dentro de la sarcoidosis distinta, con factores genéticos especificos que la hacen diferente
a otros subgrupos de esta enfermedad.

Conclusiones. Nos parece interesante, la asociacion de determinadas manifestaciones con determinados
factores genéticos que nos puedan ayudar ala hora de predecir como vair el curso de la enfermedad, y que
son Utiles paramejorar e manejo del paciente.
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