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RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa crénica de origen no infeccioso
que puede comprometer diversos érganos. Su prevalencia es baja, y en Colombia
se han reportado casos de manera aislada. Su etiologia y fisiopatologia atin no se
conocen completamente. La presentacién clinica ylas diferentes manifestaciones
de la enfermedad son variables. Cuando su debut se presenta en niflos menores
de 5 anos se denomina sarcoidosis de inicio temprano, mientras que cuando
lo hace en ninos mayores de 5 anos recibe el nombre de sarcoidosis de inicio
tardio. En este reporte de caso se presentan 7 pacientes pediatricos, de los cuales
5 correspondieron a sarcoidosis de inicio temprano y 2 a sarcoidosis de inicio
tardio. Todos los pacientes tuvieron un diagnoéstico tardio de la enfermedad,
manifestaciones de varios O6rganos y sistemas, y recibieron tratamiento
inmunosupresor. Cuatro tuvieron curso crénico, 2 remisiones de la enfermedad
y 1 recaidas frecuentes. Fue llamativa una asociacién poco usual de 2 pacientes
con sarcoidosis de inicio temprano quienes adicionalmente presentaron la
enfermedad de Ollier.
© 2012 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaia, S.L.
Todos los derechos reservados.
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Sarcoidosis is a chronic granulomatous disease of non-infectious origin which
can involve various target organs. Its prevalence is low and there have been only
isolated cases reported in Colombia. Its etiology and pathophysiology are not
well known. The clinical presentation and signs of the disease vary. When its
onset is before five years of age it is recognized as early onset sarcoidosis, while
if its onset is after five years of age it is called late onset sarcoidosis. In this case
report all patients had a delayed diagnosis and they presented with a multiple
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Granulomatous disease
Buggy synovitis

organ involvement which required an immunosuppressive treatment. Of the
7 patients, 4 had a chronic course, 2 had remission, and 1 with frequent relapses

of the disease. There was an unusual relationship of two patients with early
onset disease who additionally presented with Ollier’s disease.
© 2012 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espaina, S.L.

All rights reserved.

Introduccién

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
crénica, con afectacién de varios 6rganos y siste-
mas, y cuya etiologia ain se desconoce’. A pesar
de que afecta, principalmente, a adultos jove-
nes, es poco frecuente en pediatria. Hoffman et
al. (2004) describieron una incidencia de 0,29 por
100.000 nifos/ano, en menores de 15 anos?2. En
Colombia, se han publicado varios reportes de
caso de la enfermedad en poblacién adulta pero
solo uno incluyé poblacién pediatrica3-2.

Frecuentemente, su diagndstico se realiza en
fases tardias de la enfermedad, en las cuales las
manifestaciones sistémicas son més evidentes. En
la poblacién infantil se reconocen 2 formas distin-
tas de sarcoidosis: sarcoidosis de inicio temprano
(STEM) y sarcoidosis de inicio tardio (STAR). La
STEM se caracteriza por presentarse en meno-
res de 5 anos y, usualmente, se manifiesta con
la triada de exantema cutdneo, uveitis y artritis,
pero también se asocia a sintomas constitucio-
nales y de otros 6rganos y sistemas. La STAR se
expresa en nifios mayores de 5 afnios, semejando la
presentacion clinica de sarcoidosis en los pacien-
tes adultos, en los que predominan las manifesta-
ciones pulmonares y linfadenopatias. La STAR se
ha descrito con mayor frecuencia en la poblacién
afroamericanal®!l

Es importante sospecharla y reconocerla de
manera temprana y oportuna para realizar un
tratamiento adecuado de la misma, y disminuir,
especialmente, sus complicaciones oculares y
musculoesqueléticas.

A través de una revisién retrospectiva de los
registros clinicos, de centros de referencia para
reumatologia pediatrica, en la ciudad de Bogota
(Fundacién Cardioinfantil y consultorio de con-

sulta externa de los autores), entre 1990 y 2011,
se encontraron 7 casos en pacientes menores de
18 afios que presentaron una clinica compatible
con sarcoidosis y una confirmacién histolégica
de los granulomas no caseificantes en los tejidos
examinados. El diagnéstico de la enfermedad en
todos los casos fue tardio con un tiempo promedio
de 3,7 (1,5-6) afios desde el inicio de los sintomas.
Todos los pacientes recibieron tratamiento inicial
para otras enfermedades, tales como tuberculosis
pulmonar y cutanea, histiocitosis de células de
Langerhans, artritis juvenil con uveitis, cistino-
sis y sinovitis villonodular. Adicionalmente, 2 de
estos pacientes presentaron una asociacién poco
usual con enfermedad de Ollier. En este reporte
de caso, 4 pacientes tuvieron un curso cronico,
2 remisiones de la enfermedad y 1 recaidas fre-
cuentes de la enfermedad.

Presentacion de los casos

El resumen de las principales caracteristicas cli-
nicas de este reporte de caso se presenta en las
tablas 1y 2.

Caso 1

Paciente masculino quien desde los 3 afios pre-
senté artralgias en rodillas, piernas y tobillos,
asociadas a lesiones maculopapulares no pru-
riginosas en térax, abdomen y extremidades, e
iridociclitis bilateral con pérdida progresiva de
la agudeza visual. Se documentaron multiples
lesiones quisticas de falanges y humero con una
biopsia 6sea compatible con enfermedad de Ollier
(fig. 1). A los 7 anos, se document? artritis de rodi-
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Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7
Sexo Masculino Masculino Masculino Femenino Femenino Femenino Masculino
Edad inicio 3 1,5 4 2 2 7 5
sintomas
(anios)
Diagnéstico Enfermedad Histiocitosis Tuberculosis Artritis Tuberculosis  Cistinosis  Sinovitis
inicial de Ollier pulmonar juvenil cutadnea villo-
nodular
Edad a diagnéstico 7 4 5 7 6 8,4 11
(anos)
Artritis Poliarticular Poliarticular Oligoarticular Oligoarticular Poliarticular - Poliarticular
Lesiones 6seas Enfermedad Litica Enfermedad - = = Quistes
de Ollier htmero de Ollier sinoviales
izquierdo
Exantema cutdneo Maculo- Maculo- Maculo- Maculo- Maculo- Macular -
papular papular papular papular papular desca-
desca- desca- mativo
mativo mativo
Uveitis Iridociclitis ~ Panuveitis =~ Panuveitis No disponible Panuveitis - -
bilateral bilateral bilateral bilateral
Linfadenomegalia - + - - + + -
Adenomegalia - - - - + + -
mediastinal
Hepatoespleno- - - - - - + -
megalia
Sindrome febril - + + + - - -
prolongado
Compromiso - - Restrictivo - Restrictivo - -
pulmonar y adeno-
megalias
hiliares
Curso Remisién Crénico Crénico Crénico Recaida Remisién  Crénico
Granulomas Piel Piel Sinovial Sinovial Ganglionar Higado, Sinovial
(histologia) ganglio-
nar, piel
ECA Normal Normal No disponible No disponible No disponible Elevada Normal
Tratamiento + - + + - - -
con AINE
Tratamiento con + + + + + + +
corticosteroides
Tratamiento con + + + + + - +
metotrexato
Tratamiento con - 3 - - - - +
medicamentos
biolégicos
Tratamiento 3 3 + + - - -
quirargico

AINE: antiinflamatorios no esteroideos; ECA: enzima convertidora de angiontensina.

llas, tobillos y munecas, de consistencia cauchosa
e indolora, con limitacién leve a arcos de movi-
miento y agudizacién de lesiones cutdneas. Una
biopsia de piel evidencié un proceso de inflama-
cién crénica granulomatosa no caseificante. Se
inicié tratamiento inmunosupresor sistémico y
tépico ocular con respuesta clinica satisfactoria.

Caso 2

Paciente masculino quien a los 18 meses pre-
senté cuadro febril prolongado asociado a lesio-
nes hiperpigmentadas descamativas en pliegues
cutdneos y pies, y también una lesién litica en
humero izquierdo. Se realiz6 una biopsia de piel
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Tabla 2 - Principales caracteristicas clinicas de

7 pacientes discriminados en sarcoidosis de inicio
temprano y sarcoidosis de inicio tardio

Inicio Inicio
temprano tardio

n 5 2
Sexo (relacién masculino:femenino) 1,5:1 1:1
Promedio de edad en afios al inicio 2,5 6
de la enfermedad
Promedio de tiempo para 3,7 3,7
el diagnéstico (afios)
Compromiso cutaneo 5 1
Compromiso pulmonar 2 0
Compromiso mediastinal 1 1
Compromiso articular 5 1
Compromiso ocular 4 0
Fiebre 3 0
Hepatoesplenomegalia 0 1
Linfadenopatia periférica 2 1
Curso clinico
Remisién 1 1
Enfermedad crénica activa 3 1
Recaidas y remisiones 1 0
Tratamiento
AINE 3 0
Corticoides 5 2
Metotrexato 5 1
Bioldgicos 1 1
Cirugia 4 0

AINE: antiinflamatorios no esteroideos.

cuyo resultado fue un proceso granulomatoso
que se interpret6 y traté inicialmente como his-
tiocitosis de células de Langerhans. A los 4 anos
de edad se evidenci6 poliartritis con presencia de
pannus en ambas manos, reactivacién de lesiones
en piel y aparicién de uveitis bilateral, por lo que
se realizé una nueva biopsia en piel cuyo hallazgo
fue una lesién granulomatosa compatible con
sarcoidosis. Su curso fue el de un paciente cor-
ticodependiente y refractario a tratamiento con
multiples tratamientos inmunosupresores que
incluyeron metotrexato, ciclosporina A, medica-
mentos bioldgicos (etanercept, infliximab, adali-
mumab) y que requirié multiples intervenciones
quirirgicas oculares y articulares. En el ultimo
seguimiento, a los 17 anos de edad, y a pesar del
tratamiento inmunosupresor, present6 deformi-
dades articulares, osteoporosis, cataratas y des-
prendimiento de retina bilateral.

Figura 1 - Lesiones quisticas que comprometen
falanges medias y proximales en manos bilaterales
presentes en un nifo de 8 afos con sarcoidosis de
inicio temprano (caso 1). El reporte histolégico fue
compatible con enfermedad de Ollier, la biopsia de
piel confirmé sarcoidosis.

Caso 3

Paciente masculino quien desde los 4 anos pre-
sent6 oligoartritis de rodillas y tobillos para lo
cual recibié tratamiento con antiinflamatorios no
esteroideos y corticoides. Posteriormente, estuvo
hospitalizado por sindrome febril y compromiso
pulmonar y ante sospecha de tuberculosis pulmo-
nar se inicié manejo con isoniacida. A los 5 afos de
edad se confirmd iridociclitis, la cual fue refracta-
ria al tratamiento y requiri6é multiples cirugias para
correccién de sinequias y cataratas bilaterales. Se
document6 enfermedad de Ollier confirmada con
biopsia en lesién quistica de segunda falange de
segundo dedo de la mano derecha. Se realizé artro-
centesis de rodilla izquierda, obteniendo liquido
inflamatorio estéril, y la biopsia sinovial sugiri6
sarcoidosis. En la radiografia de térax, se documen-
taron infiltrados pulmonares intersticiales y signos
de hipertensién pulmonar y progreso a un patrén
pulmonar restrictivo. A pesar del tratamiento con
metotrexato y corticoide, la enfermedad continu6
activa, con sintomas articulares y pulmonares que
motivaron el uso de metotrexato endovenoso y una
nueva sinovectomia de rodilla.
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Caso 4

Paciente femenino quien a los 2 anos presenté
cuadros febriles intermitentes asociados a
artralgias y cojera. A los 4 anos se documentd
artritis deformante en manos y munecas, por
lo que se inicié tratamiento para artritis juvenil
con sales de oro; a los 5 afios de edad requirié
correccién quirurgica de deformidad en botonera
y sinovectomia de mufieca. Presenté varios epi-
sodios de exantema en piel, en tronco, muslos
y gluteos, y tos seca matinal. A los 6 afos se
realizé biopsia sinovial que documenté infla-
macién crénica granulomatosa no caseificante.
Se realizaron sinovectomias multiples y correc-
cién de deformidad en dedos en cuello de cisne.
A los 7 anos de edad inici6 tratamiento con
metotrexato y antiinflamatorios no esteroideos
con buena respuesta terapéutica. A los 9 anos
de edad present6 reactivacién clinica articular
y cutanea. Se realiz6 nueva biopsia en piel, la
cual fue compatible con sarcoidosis y se inicié
deflazacort.

Caso 5

Paciente femenino quien a los 2 anos presento
lesiones maculopapulares en extremidades y en
cuero cabelludo. El resultado de una biopsia de
piel fue sugestivo de tuberculosis cutdnea por lo
que recibié tratamiento con ciclo corto de isonia-
cida, rifampicina y etambutol, presentando mejo-
ria parcial. Consult6 a reumatologia por artritis en
tobillos (fig. 2) asociada a linfadenopatias y disnea
de grandes esfuerzos. Se evidenci6 adenomegalias
multiples en varios grupos regionales, marcado
pannus y livedo reticularis. La radiografia y tomo-
grafia axial computarizada de térax mostraron un
infiltrado intersticial sin adenomegalias mediasti-
nales (fig. 3), la curva de flujo volumen fue compa-
tible con patrén restrictivo pulmonar y el lavado
broncoalveolar descarté tuberculosis pulmonar.
Se evidencié panuveitis bilateral. Se realiz6é una
biopsia ganglionar que reporté granuloma no

Figura 2 - Paciente con sarcoidosis de

inicio temprano y sinovitis tipo “cauchosa”
caracteristicamente indolora ubicada en tobillos
(caso 5).

caseificante con tincién de Ziehl-Neelsen negativa
e inmunofluorescencia negativa.

Se diagnostic6 sarcoidosis y se inicié manejo
con corticoides y metotrexato, presentando res-
puesta favorable. La paciente tuvo mala adhe-
rencia al tratamiento con reactivacién de la
enfermedad.

Caso 6

Paciente femenino quien desde los 7 anos presento
hepatoesplenomegalia, linfadenopatia ganglionar
periférica, disnea y acrocianosis. Se asoci6 a baja
talla y nefritis intersticial, por lo que se consideré
una probable cistinosis. Posteriormente, se con-
firmé compromiso pulmonar intersticial y linfade-
nopatia parahiliar bilateral en tomografia de térax,
requiriendo tratamiento con oxigeno domiciliario.
Alos 8 anos y 4 meses de edad aparecieron lesiones
eritematosas multiformes de bordes bien definidos
y patréon confluente, elevado y descamativo gene-
ralizado, de predominio en rostro, cuello, tronco
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Figura 3 - Paciente con sarcoidosis de inicio
temprano y compromiso pulmonar intersticial
asociado a adenomegalias hiliares. Inicialmente,
recibi6 tratamiento como tuberculosis cutanea;
posteriormente, se confirmé

el diagnéstico de sarcoidosis (caso 5).

y extremidades, que respetaba la zona genital y
no era pruriginoso. Se asocié a xerodermia, opaci-
dad corneal progresiva y persistencia de hepatoes-
plenomegalia y linfadenomegalia. Se realizaron
biopsias de higado, ganglio periférico y piel que
evidenciaron proceso granulomatoso no caseifi-
cante y se descarté malignidad. Se confirmé com-
promiso hepatocelular no colestésico sin evidencia
de hipertensién portal. La enzima convertidora de
angiotensina (ECA) estuvo elevada. Se ordend ini-
cio de prednisolona con mejoria del compromiso
cutdneo y disminucién de la hepatoesplenomega-
lia. Durante 8 meses de seguimiento no hubo evi-
dencia de compromiso ocular o articular.

Caso 7

Paciente masculino quien a los 5 afios presentd
poliartritis de rodillas, tobillos, munecas y codos,
con imagen de lesiones quisticas periarticulares
compatibles con quistes sinoviales. Se realizd una
biopsia sinovial que evidencié sinovitis crénica

granulomatosa, la cual fue interpretada inicial-
mente como sinovitis villonodular. El compromiso
poliartricular fue persistente, por lo que a los
11 afios fue remitido a reumatologia pediatrica. En
el examen se evidenci6 poliartritis de consistencia
cauchosa, indolora pero con arcos de movimiento
conservados. Se descarté compromiso ocular, pul-
monar y ganglionar. Los niveles de ECA fueron
normales. Se inicié manejo con corticoide oral y
metotrexato. El paciente presentd mala adheren-
cia al tratamiento médico y el curso de su enfer-
medad fue el de una enfermedad crénica activa a
pesar del tratamiento.

Discusion

El International Registry of Sarcoid Arthritis in
Childhood y el Pediatric Granulomatosus Arthritis,
an International Registry son los registros de
sarcoidosis pedidtrica con el mayor nimero de
pacientes en el mundo. Para el ano 2000, el pri-
mero incluyé a 53 pacientes de 14 paises diferen-
tes, y para 2006, el segundo, a 61 pacientes!?13,

En Colombia, Valovis (1977) reporta 51 pacientes
con sarcoidosis pulmonar en una revisién mul-
ticéntrica de 9 centros médicos en la ciudad de
Bogotd, solo 10 pacientes estuvieron en el rango
de edad entre los 10 y 20 anos, y el autor realiza
unicamente la revision de 2 casos, ambos de sar-
coidosis en adultos. De esta manera, este es uno
de los reportes de caso de sarcoidosis en pediatria
mas grande publicado en Colombia y es el inico
que incluye pacientes con STEM3-2.

Este reporte presenta los casos que fueron
referidos al servicio de reumatologia pediatrica
ante la sospecha de una enfermedad reumatica,
y consideramos que otros casos de sarcoidosis no
son diagnosticados o estudiados de manera opor-
tuna. A diferencia de lo descrito en la literatura, y
a pesar de que el nimero de pacientes fue bajo, se
observé una tendencia a mayor presentacién de
STEM (5/7) comparado con STAR (2/7), encontrando
una distribucién similar entre ambos sexos en los
2 grupos'12,
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Entre los pacientes con STEM, la triada clasica
de compromiso en piel, cutaneo y articular fue el
hallazgo clinico predominante; 5/5 pacientes tuvie-
ron exantema maculopapular, 3/5 poliartritis, 2/5 oli-
goartritis y 5/5 uveitis. Tres de cinco presentaron
sindrome febril prolongado. El curso de la enferme-
dad fue crénico en 3/5, remision de la enfermedad
1/5y de recaidas en 1/5. El curso crénico que semejé
artritis idiopatica juvenil fue el mas frecuente.

De los 2 casos con STAR, el primero desarroll6
un compromiso del sistema reticuloendotelial sin
evidencia de alteraciones oculares o articulares.
El segundo paciente manifestd una poliartritis
crénica con la caracteristica sinovitis cauchosa
(buggy synovitis) indolora y con escasa limitacién
de los arcos de movimiento de la sarcoidosis.
Ninguno de los pacientes presenté la triada de
Lofgren (eritema nodosum, linfadenopatia bila-
teral y artritis), la cual es de frecuente presenta-
cién en sarcoidosis de la poblacién adultal®14, En
STAR, el curso evidenciado fue el de remision de
la enfermedad y el de una enfermedad crénica en
cada paciente, respectivamente.

A diferencia de lo reportado en la literatura,
donde el compromiso pulmonar es mas frecuente
en STAR, en este reporte de caso los hallazgos
de patrén pulmonar intersticial y restrictivo los
manifestaron pacientes con STEM. Este hallazgo
podria estar asociado al diagnéstico y tratamiento
tardio de la enfermedad y es diferente a lo repor-
tado por Shetty y Gedalia (2008) pero similar a lo
descrito por Becker y Rose (2006)11:1>.

Los hallazgos éseos de sarcoidosis que eviden-
ciamos incluyeron lesiones liticas (caso 2) y quis-
tes 6seos (caso 7). Similar a lo descrito por Lee et
al. (2012), se observo una asociacién poco usual
de 2 pacientes (casos 1y 3) con STEM, quienes
inicialmente presentaron lesiones quisticas multi-
ples, las cuales fueron biopsiadas confirmando un
diagnéstico asociado de enfermedad de Ollier?®. E1
hallazgo es llamativo y podria indicar la necesi-
dad de realizar biopsia 6sea en los pacientes con
sarcoidosis que se manifiesten con lesiones 6seas,
con el fin de evaluar la posibilidad de enfermedad
de Ollier asociada.

La enfermedad de Ollier es la encondromatosis
maultiple més frecuente y afecta predominante-
mente a nifos en la primera década de la vida,
con excepciéon del reporte de Lee no se ha aso-
ciado previamente a sarcoidosis'®. Se manifiesta
como masas 6seas palpables de cartilago hialino
maduro originadas en la médula de los huesos
tubulares, especialmente de manos y pies. Las
lesiones se caracterizan por su aparicién multi-
ple, asimétrica, de predominio unilateral y sin un
patrén hereditario conocido. El caso 1 presenta los
hallazgos radiolégicos caracteristicos en falanges
de dedos de las manos. Se requiere de un segui-
miento clinico a largo plazo dado un riesgo de 35%
de transformacién sarcomatosa de las lesiones?.

Las claves para el diagndstico de sarcoidosis son
un alto indice de sospecha clinica, una busqueda
de los érganos blancos comprometidos y el ana-
lisis histolégico de los granulomas no caseifican-
tes tipicos de la enfermedad. Otras enfermedades
como la tuberculosis, granulomatosis de Wegener
o silicosis pueden ser reconocidas y descartadas
mediante el anélisis histologico®. En este reporte
de caso, la biopsia fue la herramienta méas espe-
cifica y util; 3/7 en piel y 3/7 en tejido sinovial
confirmaron el diagnéstico.

Una de las herramientas de laboratorio para
el estudio de sarcoidosis es la medicién de los
niveles de ECA. Dado que su produccién se
origina en las células epitelioides del tejido
granulomatoso sarcomatoso, sus niveles se rela-
cionan con la carga total de granuloma corporal.
Lindslay et al. (2000) encontraron una positivi-
dad de ECA en 38% de los pacientes valorados,
mientras en este reporte de caso solo se encon-
tré en 1 de 4 pacientes a los que se les realizo
su mediciénb12,

El diagnéstico diferencial de sarcoidosis debe
incluir enfermedades infecciosas (tuberculosis e
infecciones micéticas), enfermedades autoinmu-
nes (artritis idiopatica juvenil, lupus eritematoso
sistémico, granulomatosis de Wegener, enfer-
medad de Crohn), otras enfermedades que se
manifiestan por compromiso de varios 6rganosy
sistemas y enfermedades neoplasicas (leucemia,
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linfoma). El sindrome de Blau debe incluirse en el
diagnéstico diferencial de STEM112.13,15,

El sindrome de Blau fue descrito en 1985 en
11 miembros de un grupo familiar en el cual se
evidencié un patrén de herencia autosémico
dominante, asociado a una mutacién en el gen
NOD2 (antiguamente conocido como CARD15, ubi-
cado en locus 16p12-21), caracteristica que permite
diferenciar esta entidad de STEM. El sindrome
de Blau expresa un elemento de anticipacién o
empeoramiento de los sintomas en generacio-
nes sucedaneas. Sus manifestaciones clinicas de
una artritis granulomatosa asociada a uveitis y
a manifestaciones cutdneas son las mismas que
las de STEM; algunos autores las han considerado
parte de una misma enfermedad, siendo STEM
la variedad esporadica y el sindrome de Blau la
variedad heredada®.

Debe considerarse la sarcoidosis en el estudio
de los pacientes con uveitis autoinmune, masa
mediastinal, enfermedad pulmonar intersticial,
dermatitis crénica asociada con las manifestacio-
nes de otros érganos y fiebre de origen descono-
cido. La alta prevalencia de uveitis (4/7) sugiere
que la sarcoidosis debe ser incluida en su diag-
néstico diferencial, especialmente en casos de
panuveitis’?,

Similar a los reportes en poblacién pediatrica,
y a diferencia del comportamiento de sarcoido-
sis en los adultos, en este reporte de caso, todos
los pacientes requirieron tratamiento prolongado
con corticoides y metotrexato, y su pronostico fue
pobre®1>. Mientras Milman et al. (2008) reportan
un buen pronéstico de la enfermedad en pobla-
cién adulta’®, en este reporte de caso, los tipos
de curso clinico observados fueron el crénico, de
remisién de la enfermedad y de recaidas y remi-
siones con enfermedad activa por muchos anos.
Solo 2 pacientes alcanzaron control sostenido de
la enfermedad con el tratamiento. Similar a lo
reportado en la literatura, la uveitis y la artritis
se caracterizaron por un curso crénico: tres de
cuatro pacientes con uveitis presentaron pérdida
visual severa y requirieron procedimientos qui-
rurgicos oftalmoloégicos, 3/6 expresaron artritis

crénica, 2/6 pacientes requirieron sinovectomia
y 1/6 pacientes con artritis present6 una variedad
deformante!?1>19,

Conclusiones

La sarcoidosis es una enfermedad poco frecuente
en pediatria de origen granulomatoso crénico y
de afectacién de multiples 6rganos y sistemas. Su
incidencia, prevalencia y etiologia ain no se cono-
cen completamente. En el pais existen solamente
reportes de caso de la enfermedad.

La presencia de la triada clasica de artritis, uvei-
tis y manifestaciones cutaneas debe hacer pensar
en STEM, mientras en este reporte de caso, los
pacientes con STAR manifestaron un predominio
de las manifestaciones de los sistemas reticuloen-
dotelial y articular.

El compromiso pulmonar no es exclusivo de
STAR y también puede presentarse en STEM, pro-
bablemente se asocie al diagnéstico y tratamiento
tardios de la enfermedad.

La biopsia del 6rgano blanco comprometido
permitié la confirmacién histolégica y ayudé a
descartar otros procesos granulomatosos créni-
cos, en especial la tuberculosis. El sitio preferido
para la biopsia fue la piel seguida de la biopsia
sinovial.

Todos los pacientes requirieron tratamiento
inmunosupresor y de largos periodos de segui-
miento clinico.

El curso crénico con uveitis y poliartritis deter-
minoé un mal prondstico.
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