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RESUMEN

La sarcoidosis es un trastorno crénico, multisistémico y granulomatoso. Femenina de 2 afios con mlti-
ples cuadros de vias respiratorias, con esteroides inhalados y sistémicos presentando respuesta parcial,
reactantes de fase aguda positivos, anticuerpos negativos, ademas de PCR de micobacterias atipicas con
Mycobacterium tuberculosis negativa. Se diagnostica de sarcoidosis laringea por histopatologia biopsia
de laringe con proceso inflamatorio crénico granulomatoso con células gigantes tipo Langhans, y areas
agudizadas y ulceradas con cambios compatibles con proceso fimico. Se inicia tratamiento con gam-
maglobulina mensual durante 6 meses a dosis de 2 g/kg/peso, Valmetrol® y metotrexate. Se decidi6 la
inmunomodulacién con gammaglobulina y con posterior uso de inmunosupresién a base de metotrexate.
Actualmente broncoscopia sin evidencia de granulomas y reactantes de fase aguda negativos.

© 2017 Elsevier Espaiia, S.L.U. y
Sociedad Espariola de Reumatologia y Colegio Mexicano de Reumatologia. Todos los derechos reservados.

Laryngeal Sarcoidosis in a Child: Case Report

ABSTRACT

Sarcoidosis is a chronic, multisystemic, granulomatous disorder. Our patient was a 2-year-old girl with
multiple airway conditions and a partial response to inhaled and systemic steroids. She was positive for
acute phase reactants and negative for antibodies. Polymerase chain reaction revealed atypical Myco-
bacteria and she was negative for Mycobacterium tuberculosis. Laryngeal sarcoidosis was diagnosed by
histopathology in a biopsy of larynx that revealed a chronic granulomatous inflammatory process with
Langhans giant cells and acute and ulcerated areas with changes compatible with tuberculosis. Treat-
ment consisted of monthly gammaglobulin for 6 months at doses of 2 g/kg body weight, accompanied
by Valmetrol™ and methotrexate. Immunomodulation with gammaglobulin was prescribed, with sub-
sequent use of methotrexate-based immunosuppression. Currently, bronchoscopy shows no evidence of

granulomas and she is negative for acute-phase reactants.
© 2017 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de
Reumatologia. All rights reserved.

Introduccion

El diagnéstico se establece por evidencia histolégica de granulo-
mas no caseosos en tejidos afectados, asi como la exclusion de otras

La sarcoidosis es un trastorno crénico, multisistémico y granulo-
matoso con una incidencia de 0,22-0,27 por 100.000 nifios por afo.
Menos frecuentemente se describe la participacién de la laringe,
que representa el 0,33-2,1% de los casos!.

* Autor para correspondencia.
Correos electréonicos: gvc81@hotmail.com, info@creamx.com (G. Vega-Cornejo).
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enfermedades granulomatosas como tuberculosis, histoplasmosis,
blastomicosis se caracteriza por la formacién de granulomas de
células epitelioides no necrotizantes como resultado de una desre-
gulacién inmune subyacente y tipicamente muestra una afectacién
multiorganicaZ. La sarcoidosis laringea, una rara manifestacién
extrapulmonar de sarcoidosis se presenta de manera rara como la
complicacién de la obstruccién completa de las vias respiratorias®.
La incidencia estimada de afectacién laringea en los pacientes con
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sarcoidosis oscila entre el 1y el 5%*. La presentacién clinica ini-
cial incluye fiebre, pérdida de peso, fatiga, dolor 6seo y articular,
anemia, hepatomegalia y linfadenopatia®. En los nifios menores de
5 afios, ocurre afectacion de la piel, los ojos y las articulaciones,
mientras que en los nifios mayores la participacién de los pulmones,
los ganglios linfaticos y los ojos predominan®. Se reportan varias
modalidades de tratamiento para sarcoidosis laringea, incluyendo
corticosteroides sistémicos, inyeccién de corticosteroides intrale-
sional y extirpacién quirdrgica’.
Objetivo: Presentacion de un caso de sarcoidosis infantil.

Observacion clinica

Femenina de 2 afios que comienza con Crup viral, con multi-
ples cuadros de vias respiratorias, con tratamiento de esteroides
inhalados y sistémicos teniendo respuesta parcial.

Sin antecedentes familiares de importancia con esquema de
vacunacién incompleto y sin otros datos patolégicos.

Al realizar abordaje diagndstico se busca etiologia infecciosa la
cual pueda predisponer al estado inflamatorio se solicitan datos
de laboratorio generales con parametros normales, reactantes de
fase aguda VSG pico maximo de 63 mm/h, anticuerpos negativos
ademas de PCR de micobacterias atipicas con Mycobacterium tuber-
culosis negativa (tabla 1) y radiografia de térax (fig. 1).

Durante su estancia intrahospitalaria se realiza endoscopia
(fig. 2) y biopsia de laringe con reporte histopatolégico de pro-
ceso inflamatorio crénico granulomatoso con células gigantes tipo
Langhans y areas agudizadas y ulceradas con cambios compa-
tibles con proceso fimico llegando al diagndstico de sarcoidosis
laringea. Se descarta enfermedades infecciosas granulomatosas
principalmente Mycobacterium tuberculosis por PCR negativo. Se
inicia manejo con gammaglobulina mensual durante 6 meses a
dosis de 2 g/kg de peso. Valmetrol® 3 tabletas cada 24 h.

Metotrexate a 15 mg/m?2/sc semana. No utilizando esteroides
debido a la refractariedad presentada desde el inicio de la sintoma-
tologia. Se ofrece seguimiento tomando control de broncoscopia
sin evidencia de granulomas reactantes negativos. Continua con
manejo con metotrexate a 15mg/m?/sc semana y acido félico
5mg/24 h de lunes a jueves.

Figura 1. Placasimple de térax con evidencia de infiltrado parahiliar bilateral difuso
micronodular.

Discusion

El diagnéstico se establece con base en cuadro clinico y radiogra-
fico compatible, apoyado por evidencia histolégica de granulomas
no caseosos en tejidos afectados, asi como la exclusién de otras
enfermedades granulomatosas. Se caracteriza por la formacién de
granulomas como resultado de una disregulacién inmune subya-
cente y tipicamente muestra una afectacién multiorganica. A pesar
que lasarcoidosis temprana de la nifiez se manifiesta porla triada de
erupcién cutanea, artritis y uveitis, existen formas distintas de pre-
sentacién en nifios como lo es nuestro caso, con datos de afectacién
pulmonar. La FDG-PET/TC puede usarse para evaluar con precisiéon
la actividad inflamatoria en pacientes con sintomas persistentes sin
actividad inflamatoria biolégica, especialmente en localizaciones
poco comunes o cuando no es posible una biopsia®.

Tabla 1

Resultados de laboratorio
Estudios realizados Un mes 3 meses 6 meses 9 meses
Velocidad de sedimentacién globular 12mm/h 63 mm/h 21mm/h 6 mm/h
Reacci6n en cadena de la polimerasa 0mg/dl 0,043 mg/dl 0,098 mg/dl 0,024 mg/dl
Anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos Proteinasa Negativo Negativo
Anticuerpo perinuclear de neutréfiloMieloperoxidasa Negativo Negativo
Anticuerpos antinucleares HEp-2 Negativo Negativo

Figura 2. Endoscopia donde se observa estructuras laringeas edematosas multinodulares.
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Conclusiones

En particular en esta paciente y debido a la edad, no era posible
la inmunosupresién referida en diferentes protocolos de manejo
ademas de tener una falta de respuesta a dosis de esteroides altas
por lo que se decidi6 la inmunomodulacién con gammaglobulina y
con posterior uso de inmunosupresién a base de metotrexate para
mantener el control de su enfermedad de base.
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