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CASO CLINICO

Sarcoidosis laringea: ;localizacién Unica o primera manifestacion?
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Introduccién

Resumen La sarcoidosis en una enfermedad cronica multisistémica de causa desconocida que
afecta principalmente al pulmon. La afectacion de la via respiratoria superior es rara, e infre-
cuente como primera manifestacion. Presentamos un caso de sarcoidosis laringea en una mujer
de 20 anos. El diagnostico se basa la clinica, la radiologia, pruebas de laboratorio e histologia.
El tratamiento, como en la sarcoidosis pulmonar, consiste en corticoterapia sistémica.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Laryngeal sarcoidosis: unique location or first manifestation?

Abstract Sarcoidosis is a chronic multisystem disease of undetermined aetiology that involves
mainly the lung. Affectation of the upper airways is rare, and it is very infrequent as the first
manifestation. We report a case of laryngeal sarcoidosis in a 20-year-old woman. The diagnosis
was based on clinical information, radiology, histopathology and laboratory tests. The treatment
is systemic corticosteroids, as in the pulmonary sarcoidosis.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

de bazo, de vias aéreas superiores y de sistema nervioso
central?.

La sarcoidosis es una enfermedad cronica multisistémica de
causa desconocida. El curso de la enfermedad es croénico,

con exacerbaciones y remisiones. Puede afectar a cual-

Caso clinico

quier parte del organismo, con predileccion por el pulmén'. } )
Se ha descrito con menor frecuencia afectacion ocular,  Mujer de 20 aios, sin antecedentes de interés, que consulta

por odinofagia matutina diaria, sin otra clinica. La laringo-
scopia muestra un aumento de volumen de banda y repliegue
aritenoepiglotico izquierdo, con mucosa hiperémica y regu-
lar. La radiografia de tdérax no muestra alteraciones

* Autor para correspondencia.
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pleuropulmonares. La TC cervical muestra una masa hiper-
captante de 2 x 1,5cm en repliegue aritenoepigldtico
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Figura 1
glotico izquierdo con captacion difusa de contraste.

izquierdo (fig. 1A). La RMN muestra un engrosamiento focal
del pliegue aritenoepiglético izquierdo con captacion difusa
de contraste, acompanado de captaciones segmentarias en
ambas bandas (fig. 1B). La esofagoscopia flexible es normal.
Se realiza analitica general con valores de enzima conver-
sora de angiotensina (ECA) (23,3 Ul/l), VSG (33,0mm/h),
proteina C reactiva (15,2 mg/l), factor reumatoide (< 10,0),
ANA y anti-DNA (negativos).

Se realizan biopsia (microcirugia laringea), informada
como inflamacion granulomatosa no necrosante con células
epitelioides (tincion de Ziehl-Neelsen negativa), compatible
con sarcoidosis, y cultivo de Lowenstein negativo.

Con este diagnostico, se inicia tratamiento con glucocor-
ticoides sistémicos, mejorando rapidamente la clinica y a
los 6 meses la laringoscopia es normal.

A los 2 anos, la paciente consulta nuevamente por
odinofagia y sensacion de cuerpo extrano faringeo. La larin-
goscopia presenta pequeia tumoracion con mucosa normal
sobre repliegue aritenoepiglotico y banda ventricular dere-
cha, con edema retrocricoideo y de senos piriformes (fig. 2).
La TC muestra engrosamiento circunferencial de partes
blandas que oblitera los senos piriformes y afecta a los
pliegues aritenoepigloticos, bandas y cuerdas vocales, con
una longitud del segmento afectado de aproximadamente
3,3cm. El nuevo tratamiento corticoideo mejora el cuadro
clinico en un mes, y la exploracién es normal a los 6 meses.

Discusion

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica cuyas manifesta-
ciones clinicas pueden ser generalizadas o localizadas en uno
o varios 6rganos. Casi siempre existe afectacion pulmonar,
con clinica respiratoria. El 2-15% de las sarcoidosis sistémi-
cas presentan manifestaciones otorrinolaringoldgicas?3. Se
encuentra afectacion nasal hasta en un 4% de casos®, mani-
festandose como congestion nasal. También puede afectarse
lengua, faringe, amigdalas o huesos propios nasales?.

A) TC: masa hipercaptante en repliegue aritenoepiglotico izquierdo. B) RMN: engrosamiento del repliegue aritenoepi-

En 1940, Poe describe por primera vez un caso de afecta-
cion laringea®. La sarcoidosis laringea aislada sin evidencia
de enfermedad sistémica es rara, lo cual nos obliga a un
seguimiento a largo plazo®.

La sarcoidosis afecta a la laringe hasta en un 5% de los
casos’, con predominio supraglotico (en especial epiglotis).
Menos frecuente es la afectacion subglotica y menor ain
la glotica. Sin embargo, se ha descrito paralisis de cuerdas
vocales, secundaria a neuropatia periférica por afectacion
del nervio laringeo recurrente’.

El diagndstico se basa en la clinica, la exploracion ORL,
los signos radiograficos, las pruebas de laboratorio y la his-

Figura 2

Laringoscopia (tras la reactivacion del cuadro):
tumoracion sobre repliegue aritenoepiglotico y banda ventri-
cular derecha.
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tologia. La clinica puede ser inespecifica, predominando la
ronquera, la disnea y la disfagia® y, con menor frecuencia,
sensacion de cuerpo extrafo, sibilancias y tos'®. En ocasio-
nes puede llegar a estridor laringeo y obstruccion de la via
aérea’.

El aumento edematoso, palido y difuso del area
supraglotica se considera la manifestacion mas fre-
cuente de la sarcoidosis laringea, e incluso se considera
patognomonica®’.

Ningln estudio de laboratorio confirma el diagnostico,
dado que la ECA se encuentra elevada en el 60% de los
pacientes con enfermedad aguda. El test de Kviem-Siltzbach
es una prueba especifica, pero descartada por su dificul-
tad técnica'®. La gammagrafia con galio 67 refuerza el
diagnostico, aunque muestra un patréon comdn con otras
enfermedades granulomatosas’>. Publicaciones recientes
demuestran la validez y utilidad de la PET/TC en el diag-
nostico de la sarcoidosis® y en la evaluacion de la respuesta
al tratamiento’.

Para establecer el diagndstico de sarcoidosis laringea
aislada, debe demostrarse la ausencia de sistematizacion
de la enfermedad actualmente, en el pasado? o, como ya
hemos mencionado, en el futuro, por lo que es preciso el
seguimiento constante de estos pacientes. Enfermedades
inflamatorias como la granulomatosis de Wegener, la amiloi-
dosis, la artritis reumatoide o el lupus eritematoso sistémico
pueden afectar a la laringe, y mostrar una clinica, histopa-
tologia e imagen similar®.

El pronostico de la sarcoidosis es bueno. La mayoria de
los pacientes con enfermedad aguda se curan sin secuelas
relevantes'. Se han descrito casos de regresién espontanea®.

El diagnodstico temprano y el tratamiento adecuado es
importante para prevenir la obstruccion de la via aérea’. El
tratamiento principal son los corticoides y, como segunda
linea, inmunosupresores (metrotexato) o antipaludicos. El
tratamiento habitual es la prednisona a dosis de 1mg/kg
peso y dia, durante 4 a 6 semanas, y posterior disminucion
progresiva a lo largo de 4 a 6 meses. Si la enfermedad se
reactiva, se repite el ciclo’. En ocasiones, en la sarcoidosis
laringea pueden ser necesarias técnicas mas agresivas, como
la inyeccion intralesional de corticoides mediante microci-
rugia laringea', la dilatacion endoscopica o la reseccién con
laser CO, 2. La radioterapia ha sido propuesta y utilizada en
pacientes adultos sin respuesta a los corticoides y cuando
no es factible realizar otros tratamientos™'".

Por Ultimo, la traqueotomia puede ser necesaria en casos
de obstrucciones graves y recidivantes, con riesgo vital. La
intubacion oral puede ser una alternativa, pero no siempre
es posible'.
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