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Sarcoidosis con hipertrofia bilateral parotidea

como primer sintoma

Sarcoidosis with bilateral parotid hypertrophy as the first symptom

Victor Hidalgo-Lépez*, Mikel Ramos-Murguialday, Carlos Alberto Salcedo-Gil,
Paola Cristina Sambo-Salas y José Ignacio Iriarte-Otarbe

Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial, Hospital Universitari Son Espases, Palma de Mallorca, Islas Baleares, Espaiia

Resolucién del caso

La paciente no presenté xerostomia ni xeroftalmia. No refirié
dolor, ni tumefaccién relacionada con las comidas. No salida
de material purulento por Stenon. No presentaba factores de
riesgo para VIH, ni cumplia el perfil de paciente alcohélico o
desnutrido. Se descart6 el origen metabdlico/obstructivo como
causa principal.

la enzima convertidora de la angiotensina Con la infor-
macién clinica, las pruebas de imégenes y el resultado de la
PAAF, se establecié como orientacién diagnéstica principal la
sarcoidosis.

Para la confirmacién diagndstica se opté por realizar una
analitica para valorar la enzima convertidora de la angio-
tensina (ECA), que resultd ser el doble de los pardmetros de
normalidad. A su vez, se realizé una biopsia abierta para
poder confirmar el diagndstico de sarcoidosis, la cual reveld
multiples granulomas no caseificantes, con células gigantes
multinucleadas, rodeada por los linfocitos, lo cual concuerda
con el diagnéstico de sarcoidosis. Las tinciones especiales para
acido-alcohol resistentes y hongos fueron negativas.

Siguiendo la recomendaciones de la literatura publicada
que abogan por un tratamiento conservador con corticoides
y metotrexato, la paciente respondié favorablemente a dicho

tratamiento, pudiéndose apreciar la desaparicién total de la
masas parotideas (figs. 1y 2).

Discusién

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisisté-
mica, de etiologia desconocida, con afectacién de cualquier
6rgano o sistema. La prevalencia de sarcoidosis se estima
entre 10-20 pacientes por cada 100.000 habitantes®. Afecta
comunmente a adultos jovenes de ambos sexos, aunque es
ligeramente més frecuente entre las mujeres. Hay 2 picos
de incidencia: en el grupo de edad entre 20-29 afos y
en mujeres de més de 50 afios’. Es una enfermedad que
afecta a todas las poblaciones, con una incidencia media de
16,5/100.000 en varones y 19/100.000 en mujeres. Es mas fre-
cuente en los paises del Norte de Europa, siendo la incidencia
anual més alta en Suecia e Islandia (60 por cada 100.000
habitantes)®.

La revisioén de la literatura muestra que la implicacién de
la glandula parétida es rara en esta enfermedad. Las glan-
dulas salivales estan involucradas en el 6% de los casos de
sarcoidosis reportados. E1 92% lo realiza en forma de infla-
macién ipsilateral o bilateral indolora, y un 30% en forma de
xerostomia®.

Véase contenido relacionado en DOI: http://dx.doi.org/10.1016/j.maxilo.2016.05.008.
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Figura 1 - Paciente con masa parotidea bilateral, antes y después del tratamiento con corticoides, vista frontal.

Figura 2 - Paciente con masa parotidea bilateral, antes y después del tratamiento con corticoides, vista lateral.

La mayoria de los pacientes con afectacién pulmonar
son asintomaticos, por lo que son frecuentes hallazgos acci-
dentales en la radiografia de térax de adenopatias hiliares
bilaterales. A menudo, presentan sintomas inespecificos como
malestar general, pérdida de peso y fiebre. La uveitis o iritis
ocurre con frecuencia en la afectacién facial. Otros hallaz-
gos incluyen erupciones cutdneas, linfadenopatia periférica
y hepatoesplenomegalia. Otras complicaciones inusuales de
sarcoidosis incluyen vasculitis, asi como afectacién cardiaca
y/o neurolégica.

El diagnédstico generalmente se realiza por exclusién,
existiendo una clinica compatible, imégenes radiolégicas
sugerentes y confirmacién histolégica mediante biopsia
abierta, con presencia de granulomas no caseosos. Estas
estructuras se componen de agregados focales de linfocitos,
macréfagos y células gigantes multinucleadas, pero que no

son exclusivos de esta enfermedad. Por lo tanto, es necesa-
rio excluir otras fuentes de inflamacién granulomatosa, tales
como infeccién por cuerpo extrano, tuberculosis, enferme-
dad de Crohn e infecciones fungicas profundas, aunque tales
enfermedades, a menudo exhiben granulomas necrosantes.

Es de utilidad la valoracién de la ECA, que estard elevada en
el 15% de pacientes con sarcoidosis no tratados. En el diagnos-
tico de la afectacién facial es importante realizar un estudio
oftalmolégico para descartar xeroftalmia por afectaciéon de
glandulas lacrimales y, sobre todo, descartar el sindrome de
Heerfordt, que implica uveitis con pardlisis facial.

La biopsia aportara la mayor informacién a la hora de
realizar el diagnéstico diferencial de masa parotidea, ya que
este incluye una gran variedad de enfermedades y trastornos
inflamatorios, como el sindrome de Sjogren, en que la sar-
coidosis puede mimetizar su clinica. La sialoadenitis crénica
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y la sialoadenosis son las mas frecuentes, en las cuales se
evidencia inflamacién dolorosa y exudado purulento por Ste-
non. La sialoadenosis es una entidad poco frecuente, y en
ella se observa una hipertrofia, generalmente bilateral, no
inflamatoria, de consistencia blanda, que suele afectar a las
pardtidas. Se asocia con desnutricién, habito etilico, cirrosis
hepdtica y obesidad. Es particularmente comun en altera-
ciones endocrinas como el hipotiroidismo, el sindrome de
Cushing y la diabetes mellitus. No estéd clara su patogenia.
Histolégicamente se aprecia inicialmente aumento de los aci-
nos glandulares y posterior infiltracién por tejido adiposo que
sustituye a los acinos.

Pero las principales causas a tener en cuenta en el diag-
néstico diferencial® deben ser el linfoma primario de parétida
y otras entidades neoproliferativas, tanto benignas (tumor de
Warthin), como malignas (metdstasis de carcinoma escamoso
de cuero cabelludo).

En la tuberculosis pueden observarse granulomas caseifi-
cantes en la biopsia. Ante la parotiditis con linfadenopatias ha
de considerarse el diagnéstico de toxoplasmosis, que presen-
tara granulomas con adenopatias necréticas. La actinomicosis
por Actinomyces israelii puede ir acompanada de tumefac-
cién parotidea, con trayectos fistulosos. Deben excluirse otras
causas conocidas de inflamacién granulomatosa, incluyendo
hongos y vasculitis, tales como granulomatosis de Wegener.

En cuanto al tratamiento, la mayoria de autores indican
que hasta 2 tercios de los pacientes no tratados presentan
una remisién esponténea dentro de los 2 primeros anos, des-
pués de los sintomas de inicio®. Los corticosteroides estan
indicados para el tratamiento de la enfermedad multiorga-
nica o afectacién grave de un érgano especifico, incluyendo
los pulmones o los ojos, y para la sarcoidosis con afectacién
neurolégica o cardiaca. Por lo general se utiliza prednisona a
diferentes dosis, segun la clinica. Por ejemplo, en el caso que
nos ocupa, si las masas parotideas no remitiesen de forma
espontdnea se trataria con una dosis inicial de 40 mg durante
4-6 semanas®’. Ante la evidencia de paralisis de los ner-
vios faciales (que podria significar el sindrome de Heerfordt
o neurosarcoidosis), la dosis seria mayor de 100 mg/dia®. Los
sintomas de la mayoria de los pacientes se suelen resolver a
las pocas semanas de tratamiento.

El metotrexato y otros inmunosupresores, asi como otros
agentes citotdxicos y terapias biolégicas nuevas, se han utili-
zado como agentes ahorradores de esteroides para disminuir o
evitar los efectos secundarios relacionados con el tratamiento
prolongado con los mismos® ™.

Conclusién

La masa parotidea puede suponer un gran reto diagnostico
para el clinico, debido a la gran variedad de entidades que

pueden producirla, y sobre todo, por el diferente manejo que
requiere cada una de ellas. Es importante tener presente el
diagnéstico de sarcoidosis ante el diagnéstico diferencial de
masa parotidea. Aunque poco frecuente, exige una actitud
terapéutica diferente de la mayoria de causas de masa paroti-
dea, ya que la respuesta a un tratamiento conservador obtiene
resultados 6ptimos.

Por ello, ante una masa parotidea con sospecha clinica de
sarcoidosis, serdn indispensables pruebas de imagen y una
biopsia abierta, para poder confirmar el diagndstico de sarcoi-
dosis.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores declaran que
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Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que han
seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la publi-
cacién de datos de pacientes.
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