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El presente artículo  «El tratamiento de la sarcoidosis», de Marc A. Judson, MD, FCCP,  ha sido  traducido
y reproducido  con la autorización del American College of Chest Physicians (ACCP) entidad propietaria
del mismo. El ACCP, sus directores, regentes, miembros de los comités ejecutivos, sus miembros, enti-
dades relacionadas, empleados, representantes y otros agentes, referidos conjuntamente como «ACCP»
y las partes relacionadas no son responsables ni garantizan, y expresamente niegan cualquier responsa-
bilidad por el contenido del artículo, aclarando que los conceptos emitidos son exclusivamente del autor.
El contenido debe ser interpretado como tal y en ninguna forma podrá reemplazar un consejo médico ni
pretende reemplazar la consulta con un profesional médico en la materia. Bajo ninguna circunstancia el
ACCP y las partes relacionadas podrán ser sujetos de responsabilidades directas o indirectas, o deman-
das por el contenido existente en esta publicación.

OBJETIVOS

1. Reconocer las indicaciones de tratamiento de la sarcoidosis pulmonar

2. Describir el manejo farmacológico de la sarcoidosis pulmonar.

3. Identificar las indicaciones de tratamiento para la sarcoidosis extra pulmonar

4. Describir medicamentos diferentes a los cortico esteroides disponibles para el manejo de la sarcoidosis.

5. Identificar el momento en que medicamentos diferentes a los esteroides, deben ser considerados para el
manejo de la sarcoidosis

Palabras clave: sarcoidosis, sarcoidosis pulmonar, sarcoidosis extra pulmonar.

El tratamiento de la sarcoidosis puede ser problemático por varias razones. Primero, hay que tener en cuenta que
la sarcoidosis es una enfermedad que puede remitir en forma espontánea, por lo tanto, el tratamiento con medica-
mentos que pueden ser potencialmente tóxicos podría causar más problemas que beneficios, no estaría indicado y
podría ser mejor dejar evolucionar la enfermedad en forma espontánea. Segundo, hay que conocer que la sarcoidosis
es una enfermedad multisistémica y puede afectar cualquier órgano; por lo tanto, el tratamiento dependerá de los
órganos afectados por la enfermedad. Tercero, debido a que la sarcoidosis es una enfermedad poco común, existen
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pocos estudios prospectivos comparativos que permitan la estandarización del manejo. Esta revisión describe la
situación actual del conocimiento de esta enfermedad y el tratamiento tanto de la sarcoidosis pulmonar como de la
sarcoidosis extrapulmonar. En base al conocimiento actual limitado de la enfermedad, se describirán opciones de
tratamiento, sus indicaciones, terapia específica y seguimiento de la misma.

SARCOIDOSIS PULMONAR

Definición de inicio de tratamiento

La presencia de la enfermedad no es una indicación de inicio inmediato de tratamiento. Hasta un 60% de los
pacientes con sarcoidosis son asintomáticos y el diagnóstico se encuentra en forma accidental en una radiografía
del tórax (1). Estos pacientes tienen un excelente pronóstico, al igual que aquellos con el denominado síndrome de
Lofgren (adenopatía hiliar bilateral en RX de tórax, eritema nodoso en la piel y, frecuentemente, la presencia de fiebre
y artritis), (2) quienes pueden necesitar medicamentos antiinflamatorios no esteroideos para el control de la artritis y
de la fiebre, pero raramente requerirán manejo dirigido directamente a la sarcoidosis. Los esteroides son los medica-
mentos de elección cuando la sarcoidosis necesita tratamiento médico (3), es prudente evitarlos en aquellos que se
encuentras asintomáticos y en quienes presentan el síndrome de Lofgren, en los cuales el pronóstico de la enferme-
dad es muy favorable; también en algunos con mínimo compromiso pulmonar puede haber remisión espontánea de
la enfermedad. Desde el punto de vista histopatológico la inflamación granulomatosa puede resolverse sin presencia
de daños permanentes. Únicamente cuando la inflamación granulomatosa lleva a fibrosis puede entonces presentar-
se un daño orgánico permanente. Sin embargo, la progresión a fibrosis no es inevitable. Ante la presencia de compro-
miso pulmonar clínico y funcional en grado leve, se deben hacer esfuerzos para no iniciar la terapia esteroidea ante
la posibilidad de una mejoría espontánea de la enfermedad, evitando así la toxicidad de los corticosteroides. Si la
enfermedad empeora, la terapia con esteroides puede ser entonces introducida. Si la enfermedad permanece esta-
ble, los corticosteroides pueden estar indicados para mejorar los síntomas y la función pulmonar. Algunos han
sugerido que si esta situación permanece durante un periodo mayor a 6 meses sin mejoría espontánea, la terapia
debería ser iniciada, otros han recomendado esperar por periodos más prolongados (4,5). Si el paciente desarrolla
severa limitación pulmonar funcional obviamente el manejo con corticosteroides estará indicado.

Otra razón para tratar de retrasar el inicio de esteroides, es la evidencia que el uso de estos medicamentos
favorece la reincidencia de la enfermedad (6). Una explicación para esta situación es que la inflamación granulomatosa
en la sarcoidosis puede representar un intento del organismo para eliminar el o los antígenos que son los causantes
de la enfermedad, hasta ahora desconocidos. Los esteroides y otros medicamentos usados para el tratamiento de la
enfermedad pueden prevenir la inflamación granulomatosa y la eliminación de los antígenos, por lo tanto, una vez
suspendidos los medicamentos la enfermedad puede reactivarse.

Corticosteroides

Si el clínico define la necesidad de iniciar el tratamiento de la sarcoidosis, los esteroides son el tratamiento de
elección. La dosis inicial recomendada es entre 20-40 mg, de prednisona o su equivalente (7). Esta dosis es reco-
mendada durante un periodo de 2 semanas a 3 meses y después puede ser reducida en forma gradual durante un
periodo de 3 meses a una dosis de mantenimento de 0,1-0,15 mg/kg de prednisona o su equivalente. Dentro de los
siguientes 3-6 meses se puede intentar a suspender definitivamente los esteroides (3), pero la recurrencia puede
llegar a ser mayor de 50% (6); en tal caso se puede reiniciar un manejo exactamente similar. Si se presenta una
segunda recaída durante la reducción o supresión de los esteroides, otros medicamentos pueden elegirse, ya sea
solos o en combinación con los esteroides (3) y este manejo está descrito en la Figura 1. La dosis de esteroides
interdiarias – día por medio – pueden considerarse para reducir los efectos colaterales, pero estos regímenes pueden
reducir la adherencia al tratamiento y no serán necesarios si se puede reducir rápidamente la dosis a la mínima de
mantenimiento.

Monitoreo

 El seguimiento de los pacientes con sarcoidosis no está estandarizado; debe incluir el monitoreo de signos y
síntomas respiratorios y una medición objetiva de la función pulmonar, mediante espirometría y, posiblemente capa-
cidad de difusión de CO, la cual puede ser útil si se presentan grandes variaciones ya que su medición siempre
presenta frecuentes y pequeñas variaciones (8).También es importante entender que debido a las variaciones en la
forma en la que el paciente realiza las espirometrías y su capacidad para lograr cumplir con los estándares de la
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American Thoracic Society (ATS), los cambios observados en estas mediciones deben estar asociados a síntomas
pulmonares, de lo contrario hay que observar cierto grado de escepticismo en estos resultados. En estas circunstan-
cias, sería prudente no hacer cambios en la terapia hasta no confirmar variaciones significativas en las pruebas
funcionales respiratorias. La radiografía del tórax ha sido usada para el monitoreo de la enfermedad; recientes
estudios (9), usando la clasificación ILO (Oficina Laboral Internacional) ha confirmado que el puntaje se incrementa
durante la exacerbación de la sarcoidosis, pero ante la observación de grandes variaciones en su interpretación, no
puede usarse para el control de estos pacientes. Otro reciente estudio (10), en pacientes con sarcoidosis que
recibieron infliximab, utilizó la radiología para su evaluación, encontrando que el manejo con este medicamento
demostró mejorías radiológicas en pacientes que lo estaban recibiendo, en comparación con aquellos del grupo
control sin el medicamento. La utilidad de este método no fue evaluada para el seguimiento individual de los pacien-
tes con sarcoidosis. La TAC (Tomografía Axial Computarizada) del tórax detecta mejoría de las anormalidades
radiológicas observadas en la sarcoidosis, sin embargo, este método nunca ha sido utilizado para definir la necesi-
dad de tratamiento o pronostico en las grandes series de pacientes con esta enfermedad; expertos en sarcoidosis no
han recomendado en forma específica la utilización de este método con estos fines (11). No es recomendado como
un examen rutinario por la ATS – American Thoracic Society – la ERS – Sociedad Europea de Enfermedades
Respiratorias – y la Asociación Mundial de Sarcoidosis y otras enfermedades respiratorias, en sus guías de manejo
(7). La irradiación no es completamente trivial, por lo cual este método no debe usarse en forma rutinaria para
definiciones de manejo o seguimiento.

La enzima convertidora de angiotensina (ECA) es producida por las células epitelioides de los granulomas en la
sarcoidosis (13), por lo que los niveles séricos irán paralelos a la cantidad de granulomas presentes en cada paciente
(1). Sin embargo, la utilidad de su medición ha sido debatida; niveles elevados también se han encontrado en otras
enfermedades granulomatosas, en hipotoroidismo (80%), cirrosis hepática (30%), diabetes mellitus (25%) (1). Los
niveles iniciales de la enzima convertidora no difieren entre los pacientes que mejoran y aquellos que se deterioran
(14), por lo cual su medición no debe tenerse en cuenta para definir los requerimientos de tratamiento. Los niveles
son paralelos al número de granulomas presentes en un momento dado, de modo que pueden ser útiles en el
seguimiento de la enfermedad, lo cual sería especialmente útil para el monitoreo de la sarcoidosis con compromiso

Figura 1. Las seis fases del tratamiento con esteroides en la sarcoidosis pulmonar. La dosis inicial (Fase 1) es con altas dosis de
esteroides (20-40 mg) o su equivalente  al día. Se reduce a una dosis de mantenimiento (Fase 2) de 0,1-0,15 mg/día de Prednisona o su
equivalente. La dosis de mantenimiento (Fase 3) se continúa hasta poder definir la suspensión definitiva (Fase 4). Los pacientes
deben ser controlados en forma periódica  (Fase 5). La terapia debe ser reiniciada (Fase 6)  si se observa recurrencia. Adaptado de
Judson (3).
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de áreas inaccesibles como el cerebro y los huesos. Sin embargo, hay situaciones con un relativo bajo número de
granulomas pero que pueden producir enfermedades severas, como es el caso del compromiso cardiaco de la
sarcoidosis, con bloqueos y arritmias muy severas; por el contrario, hay situaciones de extenso compromiso pulmonar,
con gran cantidad de granulomas, que no se traducen en enfermedades graves o clínicamente significativas. Por
estas razones, los niveles séricos de enzima convertidora de angiotensina en forma aislada, raramente son útiles
para el monitoreo de la enfermedad.

Otros tratamientos alternos a los esteroides

El compromiso pulmonar por sarcoidosis prácticamente siempre responde a los esteroides, pero otro tipo de
medicamentos son necesarios para contrarrestar los efectos colaterales de estos. En la mayoría de pacientes en
quienes la dosis de esteroides puede reducirse a menos de 5 mg/día de prednisona o su equivalente, los efectos
colaterales van a ser mínimos. Estos pacientes requieren controles periódicos por oftalmología, para determinar la
presencia de cataratas y de glaucoma, así como la práctica de densitometrías óseas para determinar el desarrollo de
osteoporosis. Si es necesario administrar una dosis diaria mayor de 5 mg de prednisona o su equivalente, un
medicamento alterno a los esteroides debe considerarse. En esta situación, otros medicamentos funcionarán como
*ahorradores de esteroides* y raramente serán útiles sin el acompañamiento de ellos; metotrexate y cloroquina han
demostrado su utilidad como agentes coadyuvantes al uso de corticosteroides en estudios paralelos (15,16).

Recientemente, el antagonista de factor de necrosis tumoral alfa: infliximab, ha demostrado mejoría en la función
pulmonar en estudio de casos y controles de pacientes con sarcoidosis pulmonar, dependiente de esteroides (17).
Aquellos pacientes que recibieron infliximab, presentaron una mejoría en las cifras de FVC de un 2.5% a la semana
24, en comparación con aquellos del grupo control (p=0,038). Este es un índice menor de mejoría, pero hay que tener
en cuenta que ambos grupos recibían esteroides concomitantes.

Actualmente, no hay datos completos que nos permitan recomendar en forma sistemática el uso de medicamen-
tos alternos a esteroides en el manejo de la sarcoidosis. La selección del medicamento debe ser individual y basada
en estudios limitados, referentes a su eficiencia, su costo, sus efectos colaterales y su facilidad de monitoreo de
efectos colaterales. La tabla 1 muestra los medicamentos que se han utilizado en forma alterna a los esteroides para
el manejo de la sarcoidosis pulmonar (19).

Tabla 1. Medicamentos alternos a esteroides para el manejo de la sarcoidosis.

Medicamento Dosis Efectos colaterales Vigilancia

Metotrexate* 10-25 mg/semana Hepáticos Función hepática,~

Hematológicos Cuadro hemático

Cloroquina** 250-750 mg/día Retina Control oftalmología

Hidrocloroquina** 200-400 mg/día
Azatioprina 50-200 mg/día Hepatotoxicidad Función hepática,

Hematológicos Cuadro hemático

Leflunomida 100 mg/día /3 días Náusea Función hepática

seguido 10-20 mg/día Hepatotoxicidad

Pentoxifilina 400-1200 mg/día Digestivo

Ciclofosfamida 500-1000 mg.c/3-4 sem. Hepatotoxicidad, hematológicos - Función hepática
cistitis, cáncer de vejiga Cuadro hemático

Parcial de orina

Infliximab 5 mg/kg  IV c/4-8 sem. TBC - Candidiasis - Tuberculina
Reacciones alérgicas

*Acido fólico se administra concomitantemente.
**Glucosa 6 Fosfato Deshidrogenasa debe ser evaluada. Contraindicación si hay deficiencia.
~Biopsia hepática después de una dosis acumulada de 2 g.



Tratamiento de la Sarcoidosis

93

Judson

Enfermedad crónica, enfermedad refractaria

Hasta ahora se ha descrito el manejo inicial de la sarcoidosis. Algunos pacientes pueden desarrollar disnea
crónica y alteración funcional crónica pulmonar por sarcoidosis. El desarrollo de enfermedad fibroquística terminal
por sarcoidosis pulmonar es la causa de esta situación (18). Aproximadamente la mitad de los pacientes pueden
finalmente ser retirados de la terapia con esteroides por no tener ya enfermedad pulmonar activa (18). El resto de los
pacientes van a requerir tratamiento con esteroides para prevenir las exacerbación de la enfermedad, pero usualmen-
te a bajas dosis (5-15 mg diarios de prednisona o su equivalente) (18) Es importante considerar otras causas de
disnea crónica en pacientes con sarcoidosis pulmonar, como bronquiectasias infectadas, compromiso cardiaco por
la enfermedad, miopatía por esteroides e hipertensión pulmonar (19).

SARCOIDOSIS EXTRAPULMONAR

Principios básicos de tratamiento

Es muy importante para los neumólogos estar familiarizados con las manifestaciones extrapulmonares de la
sarcoidosis, ya que estas pueden ser la primera manifestación de la enfermedad o desarrollarse en el transcurso de
ella. En general, la sarcoidosis extrapulmonar no va a requerir tratamiento en pacientes asintomáticos. Esto incluye
condiciones tales como cifras elevadas de función hepática en pacientes asintomáticos, nódulos esplénicos obser-
vados en TAC abdominal, lesiones óseas en resonancia magnética o en gammagrafías óseas.

Hay claras excepciones a la regla anterior; el compromiso ocular por la enfermedad siempre requiere tratamiento
puesto que podría originar alteraciones permanentes de la visión, el compromiso cardiaco o cerebral por la sarcoidosis
puede rápidamente progresar a complicaciones graves con amenaza de la vida, por lo cual requiere tratamiento.
Otras indicaciones de tratamiento son: compromiso funcional de cualquier órgano, o complicaciones que alteren la
calidad de vida del paciente. En forma similar que en la sarcoidosis pulmonar, los beneficios del tratamiento deben
ser considerados contra los posibles efectos colaterales de los medicamentos administrados.

Tratamiento de la sarcoidosis ocular

Debido a que inclusive la sarcoidosis ocular asintomática puede ocasionar alteraciones permanentes de la visión,
todos los pacientes con sarcoidosis deben ser evaluados por el oftalmólogo. La lámpara de hendidura y el fondo de
ojo son los exámenes de elección para evaluar la cámara anterior, la cámara posterior y la úvea (20). La uveítis
anterior puede tratarse con esteroides tópicos (21). La dilatación pupilar es necesaria para reducir la inflamación y
evitar adherencias del iris al cristalino –sinequias posteriores- (21). La presión intra ocular debe ser monitoreada para
detectar complicaciones de la terapia antiinflamatoria (21). Los esteroides sistémicos son la terapia de elección para
la uveítis anterior que no responde a los esteroides tópicos, administrados como gotas oftálmicas, y para la uveítis
medial y posterior donde las gotas no pueden penetrar adecuadamente (21). Metotrexate (22) leflunomide (23) e
infliximab (24) han demostrado su utilidad para el manejo de la sarcoidosis ocular en estudios no controlados.

La neuritis óptica es una rara manifestación de la sarcoidosis, pero es una temida complicación ya que puede
significar pérdida importante o permanente de la visión (25,26). Los pacientes se presentan con un cuadro de rápida
y progresiva pérdida unilateral de la visión de color (25). El examen de fondo de ojo revela papilitis, papiledema y
neovascularización con atrofia del nervio oftálmico en forma severa, constituyéndose en una emergencia oftalmológica
que requiere terapia sistémica inmediata (25).

Tratamiento de la sarcoidosis dérmica

 Las lesiones dérmicas son clasificadas como específicas e inespecíficas (27); las primeras son lesiones
inflamatorias granulomatosas y las segundas son lesiones inflamatorias que no muestran reacción granulomatosa
cuando sin biopsiadas. El eritema nodoso es la lesión inespecífica más frecuentemente encontrada en sarcoidosis
y es de tipo inflamatorio reactivo no granulomatoso; esta lesión puede ser dolorosa y asociarse a artritis, también
dolorosa. Se puede tratar con medicamentos antiinflamatorios no esteroideos, pero en algunos casos el uso de
esteroides será requerido, y las lesiones se resuelven en periodos de semanas a meses.

Las lesiones especificas de la sarcoidosis dérmica son generalmente asintomáticas, pero son incómodas para el
paciente por su apariencia (27), raramente son pruriginosas o dolorosas. Aparentan máculas, pápulas, placas, parches
pigmentados, nodos subcutáneos, ictiosis, úlceras, pústulas, eritrodermia y alopecias localizadas (27). El tratamiento
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de estas lesiones no es requerido si se encuentran estables y no están localizadas en un área incómoda o molesta
para el paciente desde el punto de vista estético. Las lesiones localizadas pueden ser tratadas con esteroides tópicos
o infiltraciones; hay que recordar el uso cuidadoso de estos medicamentos en la región facial, ya que pueden producir
dermatitis atrófica.

Si las lesiones son difusas, o no responden al manejo tópico, entonces el tratamiento sistémico estará indicado.
En general, los corticosteroides son el medicamento de elección en el manejo de la sarcoidosis dérmica. La dosis
inicial recomendada es 20-40 mg de prednisona o su equivalente (7); los esteroides deben ser reducidos gradualmen-
te en un periodo de 3-9 meses, hasta una dosis de mantenimiento. Medicamentos alternos deben ser utilizados si el
esteroide no puede ser suspendido o reducido a una mínima dosis de mantenimiento (< 10 mg/día de prednisona).

Alteraciones del metabolismo del calcio

El metabolismo del calcio se encuentra alterado en la sarcoidosis activa. Puede presentarse hipercalciuria,
hipercalcemia y nefrolitiasis, pudiendo llegar a insuficiencia renal (28). La anormalidad en el metabolismo del calcio
se basa en un aumento en la actividad de la 1-alfahidroxilasa en los macrófagos, que convierte la 25-hidroxi-vitamina D
a 1,25-dihidroxi-vitamina D, que es la forma activa de esta vitamina (29).

El tratamiento de la hipercalcemia incluye: 1. Mantener el volumen intravascular expandido, 2. Reducción en la
ingesta de suplementos de calcio, dieta rica en calcio y vitamina D. 3. Reducción en la inapropiada producción de
1,25-dihidroxi-vitamina D por los macrófagos y granulomas, 4.Reducción en la absorción intestinal de 1,25-dihidroxi-
vitamina D, y reabsorción de hueso (30).

La hipercalcemia leve puede ser tratada inicialmente con las dos primeras recomendaciones: aumento de ingesta
de líquidos y restricción en la ingesta de alimentos con calcio. Se debe advertir al paciente suspender alimentos con
contenido de calcio y vitamina D, evitar la luz solar y consumir altas cantidades de líquidos (30).

Si los niveles de calcio están por encima de 11 mg/dl y la creatinina se encuentra elevada, o el paciente ya
presenta nefrolitiasis, se indica tratamiento con medicamentos. El medicamento de elección son los corticosteroides
a una dosis inicial de 20-40 mg al día de prednisona o su equivalente (30).Estos medicamentos son rápidamente
eficaces y no lograr una normalización de las cifras séricas de calcio después de 2 semanas de iniciado este
tratamiento, debe alertar al clínico sobre la posible existencia de otra condición asociada como hiperparatiroidismo,
linfoma, carcinoma o mieloma (30). Una vez la hipercalcemia es controlada, la dosis de esteroides se reduce gra-
dualmente en un periodo de 4-6 semanas (30). Si se presentan efectos colaterales intolerables con los esteroides o
no se logra controlar la hipercalcemia, cloroquina (31), hidroxicloroquina (32), o ketoconazol (33) han sido usados
con buenos resultados.

El tratamiento de la neuro-sarcoidosis

El compromiso clínico del sistema nervioso central ocurre en 5%-15% de los pacientes con sarcoidosis (34). Así
como sucede en otras formas de sarcoidosis, el compromiso subclínico es mucho mas frecuente (35). Cualquier parte
del sistema nervioso central puede llegar a ser afectada: los pares craneanos, la glándula pituitaria, el hipotálamo, las
meninges, el parénquima cerebral, la médula espinal, el tallo cerebral, el área subependimal del sistema ventricular, los
nervios periféricos y los vasos sanguíneos que suplen al sistema nervioso (35).

Con la posible excepción de la parálisis del séptimo par craneano (parálisis de Bell), prácticamente todas las
formas de compromiso sintomático del sistema nervioso deben ser tratadas. Aunque la parálisis de Bell puede ser
limitada, es prudente tratarla para tratar de revertir los síntomas de los pacientes. Los esteroides son la base del
tratamiento de la neurosarcoidosis (36). La respuesta puede ser inconsistente y altas dosis son frecuentemente
requeridas (37, 38). Se ha propuesto dosis iniciales de 40-80 mg/día de prednisona o su equivalente (39). Las
recaídas han sido frecuentemente observadas cuando la dosis de prednisona es reducida a 20-25 mg/día (37).

Medicamentos concomitantes deben ser considerados si la dosis de Prednisona no se puede reducir a 10 mg/
día, después de los primeros meses de tratamiento. La mayoría de los medicamentos no son eficientes individual-
mente sino que permiten reducir la dosis total de esteroides (ahorradores de esteroides). Estos medicamentos
incluyen: metotrexate (40), cloroquina (41), hidroxicloroquina (41), azatioprina (42), ciclofosfamida (43), ciclosporina
(42) e infliximab (45). Muchos de los estudios que incluyen estos medicamentos son con cantidades limitadas de
pacientes y resultados anecdóticos: metotrexate, ciclofosfamida e infliximab parecen ser los más eficaces.
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El tratamiento de la sarcoidosis cardiaca

La sarcoidosis cardiaca es potencialmente mortal. En los Estados Unidos, el compromiso cardiaco en la sarcoidosis
es responsable de menos de 10% de todas las muertes por sarcoidosis (46). Muerte súbita puede suceder y la falta
de tratamiento puede producir en incapacidades permanentes. La infiltración del miocardio por granulomas puede
desencadenar cuadros de falla cardiaca congestiva (47). El sistema de conducción eléctrica del miocardio es espe-
cialmente vulnerable a la infiltración por granulomas y pueden, entonces, presentarse cuadros de extrasistolia ventricular,
arritmias ventriculares, bloqueos de rama y muerte súbita (47, 49). El riesgo de la muerte súbita y la falla cardiaca
congestiva son las complicaciones más temidas, por lo cual su presencia y evolución deben ser vigiladas muy
cuidadosamente.

La biopsia endomiocárdica con presencia de granulomas no caseificantes, es el método diagnóstico principal y
se usa como patrón de oro, pero será positiva en únicamente en uno de cada cuatro casos, debido a la distribución
en parches de la enfermedad (50). En consecuencia, otros métodos no invasivos se han establecido para el diagnós-
tico de la sarcoidosis cardiaca. El electrocardiograma (49), el ecocardiograma (49), la perfusión miocardica (51), la
resonancia magnética con Gadolinio(52), la tomografía por emisión de positrones (PET) (54), son utilizados, pero no
se ha hecho comparación entre ellos en forma que puedan predecir sensibilidad y especificidad. En opinión del autor,
la resonancia magnética y la PET, podrán ser las más sensibles, pero no hay aún confirmación. La selección del
método más confiable y que arroje mejores resultados dependerá en parte de la experiencia de los radiólogos
locales.

Debido a la falta de estudios controlados, la forma de tratamiento no está completamente estandarizada. General-
mente, el manejo conlleva la combinación de medicamentos, incluyendo fármacos para el control directo de la sarcoidosis,
inotropicos, anti arrítmicos, marcapasos, desfibriladores etc. En uno de los estudios más extensos, proveniente del
Japón, de 95 pacientes con sarcoidosis cardiaca (47), un análisis multivariado estableció que la clase funcional (hazard
ratio=7.7 New York Heart Association class; p=0,0008), la taquicardia ventricular sostenida (hazard ratio=7,2; p=0,03),
y el diámetro ventricular izquierdo de final de diástole (hazard ratio=2,6 por 10 mm increase; p=0,02) son factores
independientes predictores de mortalidad. El pronóstico fue excelente en aquellos pacientes tratados tempranamente
con esteroides, antes del desarrollo de disfunción ventricular (47). A pesar que algunos expertos han recomendado la
utilización de altas dosis de esteroides para el manejo de la sarcoidosis cardiaca, este estudio no demostró diferencia
en desenlaces, entre pacientes que recibieron más de 40 mg/día de prednisona o su equivalente, y aquellos que
recibieron menos de 30 mg/día (47). Algunos han recomendado dosis bajas de esteroides a permanencia (5-10 mg/día
de prednisona o su equivalente) de por vida, para mejorar el pronóstico de esta enfermedad (55).

Los datos existentes sugieren que la sarcoidosis cardiaca sintomática debe ser manejada en forma temprana y
agresiva. Los pacientes deben ser vigilados para detectar el desarrollo de la disfunción ventricular, la cual cuando se
presenta obliga a incrementar la dosis de esteroides, agregar un medicamento adyuvante, y hasta considerar transplante
pulmonar si no se observa respuesta al tratamiento médico (56). Existen muy pocos estudios referentes a otros
medicamentos diferentes a esteroides como alternativa para el manejo de la sarcoidosis cardiaca. Los medicamen-
tos utilizados en forma efectiva en casos individuales y series, incluyen metotrexate (49), ciclofosfamida (49),
ciclosporina (49), e infliximab (57). Este último ha sido de más difícil manejo, puesto que hay reportes del desarrollo
o incremento de síndromes de falla cardiaca congestiva. Algunos estudios han sugerido incrementar la terapia
inmunosupresora con la adición de hidroxicloroquina o azatioprina al metotrexate, junto con bajas dosis de esteroides
para el manejo de la sarcoidosis cardiaca (58).

Las arritmias, especialmente las ventriculares, deben ser tratadas agresivamente. Amiodarona es el medicamen-
to más utilizado pero aparece ser menos eficaz para el control de las arritmias en esta condición que en otras
cardiomiopatías y se ha descrito que puede demostrar toxicidad pulmonar en pacientes con sarcoidosis pulmonar
concomitante (56). Los estudios de electrofisiología usados para ayudar a seleccionar el medicamento adecuado,
definir la probabilidad de eventos agudos cardiacos, definir la necesidad de la implantación de marcapasos o
desfibriladores, han demostrado que su utilidad es muy limitada (58). Casos en lo cuales se ha excluido compromiso
de importancia del sistema de conducción, han presentado posteriormente muerte súbita, sugiriendo que la infiltra-
ción por granulomas del miocardio es un proceso cambiante y variable con el tiempo (56).

La introducción de nuevos métodos no invasivos para el estudio de la sarcoidosis cardiaca ha permitido diagnos-
ticar casos asintomáticos y el manejo de esta situación clínica ha ocasionado dilemas terapéuticos. Un estudio ha
demostrado que los pacientes con sarcoidosis cardiaca asintomática, tienen un excelente pronóstico sin tratamien-
to, pero esta serie de 82 casos, tiene un bajo numero de casos asintomáticos (sólo 3), contrariamente a una gran
mayoría de casos con manifestaciones clínicas (59).
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El tratamiento del compromiso de otros órganos por sarcoidosis

El compromiso hepático por sarcoidosis en pacientes asintomáticos no requiere tratamiento, inclusive en aque-
llos con pruebas de función hepática elevadas (56). Cuando se presentan síntomas como náusea, vómito, dolor en el
hipocondrio derecho o fiebre como resultado del compromiso hepático, los esteroides son el medicamento de elec-
ción. Ocasionalmente, se presenta una colestasis, con ictericia, fiebre, malestar general, pérdida de peso, inapeten-
cia, prurito y función hepática anormal. La utilización del ácido ursodeoxicólico ha sido demostrada como adyuvante
con el uso de esteroides permitiendo la reducción de la dosis (60). Una presentación subdiagnosticada es el compro-
miso de la sarcoidosis de las vías aéreas superiores, desarrollo de granulomas en la nariz, senos paranasales,
laringe, amígdalas, y lengua (61). Los esteroides son los medicamentos de elección para el manejo de la sarcoidosis
del tracto respiratorio superior, pero se van a requerir altas dosis y frecuentemente la enfermedad es refractaria al
tratamiento. El manejo quirúrgico debe usarse como última posibilidad, reservada para casos de compromiso severo
de la vía aérea. Frecuentemente hay recurrencia postoperatoria de la enfermedad (62).

La artritis asociada a sarcoidosis, debe ser tratada con agentes anti inflamatorios no esteroideos. Los esteroides
y otros inmunosupresores deben ser utilizados únicamente en casos refractarios. El compromiso esplénico, óseo,
linfático periférico, mamario y otras formas de sarcoidosis requieren tratamiento únicamente si causan síntomas
significativos. La tabla 2 describe varios medicamentos utilizados para el manejo de la sarcoidosis extrapulmonar.

Tabla 2. Manifestaciones y tratamiento de la sarcoidosis extrapulmonar.

Primera línea Segunda línea
de tratamiento de tratamiento

Sarcoidosis
ocular

Sarcoidosis
dérmica

Sarcoidosis
hepática

Sarcoidosis
articular

Sarcoidosis
cardiaca

Sarcoidosis
neurológica

Hipercalcemia

Sarcoidosis sinusal

C: Corticosteroides (20-40 mg/día de prednisona o equivalente).   M: metotrexate.  A: azatioprina. I: infliximab. CC: crema corticoide.
CI: infiltración de corticoide. CQ: cloroquina. H: hidroxicloroquina. CIC:ciclofosfamida.  AINE: antiinflamatorio no esteroideo. ↑: aumentada.
↓:disminuida

Uveítis anterior, conjuntivitis, fotofobia.
Uveitis poster. ↓ Visión
Neuritis óptica, pérdida súbita de la visión
o de visión a color

Eritema nodoso.
Lesiones localizadas
Lesiones difusas

Asintomático  función hepática ↑
Fiebre, náusea, vómito
prurito, colestasis

Artritis.
Destrucción articular

Bloqueo cardiaco sintomático
Arritmia sintomática
Disfunción ventrículo izquierdo

Asintomática Ca<11 mg/dl
Asintomática Ca>11 mg/dl

Urolitiasis, creatinina ↑

Obstrucción nasal
Epistaxis, costras
Disfonía
Obstrucc. vía aérea.

Corticoides tópicos en gotas
C
C

AINE
CC, CI
C

No requiere tratamiento
C
C

AINE
C

C
C
C

C

Restricción Ca oral y líquidos abundantes
C, Líquidos orales abundantes,  restric-
ción Ca oral
C, Restricción Ca oral, Líquidos orales
abundantes

C
C
C
C

C, M, A, I
M, A, I
M, A, I

C
C, M, H, CQ
M, H, CQ, I

M, H, CQ, I
M, H, CQ, I

C, H, CQ, M, I
H, CQ, M, I

M, CIC
M, CIC
M, CIC

M, CIC, H, CQ, A, I

C, H, CQ
H, CQ

H, CQ

M
M
M
M
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RESUMEN

El tratamiento de la sarcoidosis no es mandatorio, ya que la enfermedad puede permanecer asintomática, sin
compromiso o daño orgánico y puede resolverse sin medicamentos. La definición de tratamiento dependerá de la
aparición de síntomas importantes o disfunción orgánica. Los corticosteroides son los medicamentos de elección y
los fármacos adyuvantes o ahorradores de esteroides deben considerarse en caso de detectar efectos colaterales
importantes o prolongación de su administración.
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