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ABSTRACT

Childhood Sarcoidosis. A rare pediatric disease. Case report

Sarcoidosis is a systemic disease of unknown etiology. It affects various organs, including skin, eyes, 
joints, liver, heart, spleen and lymph nodes. Lungs are the organs most affected by this disorder and while 
symptomatology may vary thoughout life, most likely it is never diagnosed. It appears to be endemic in 
countries like England, US and Japan. The incidence is low in Mexico and Latin America. There is a genetic 
predisposition, where histocompatibility has a signifi cant role. Histopathological diagnosis requires the 
presence of non-caseifi cating granulomatous lesions, with epiteloid cells with cytoplasmatic inclusions called 
Schaumann cells; these are diagnostic. The most severe complication is pulmonary fi brosis, which responds 
to steroids. We present the case of a school-age child who was diagnosed as suffering from sarcoidosis after 
an open lung biopsy. Treatment with systemic steroids was initiated and is currenty asymptomatic, under 
observation and without complications secondary to treatment.
(Key words: Pulmonary sarcoidosis, mediatinal adenopathies, children).
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RESUMEN

La sarcoidosis es un padecimiento multisistémico, de etiología desconocida. Afecta diversos órganos, entre los 
que se encuentran la piel, ojos, articulaciones, hígado, corazón, bazo y ganglios linfáticos. Los pulmones son 
el órgano más afectado en esta enfermedad, y aunque la sintomatología puede variar en cada etapa de la vida, 
lo común es que pase desapercibida en la mayoría de los casos. En algunos países como Inglaterra, Estado 
Unidos y Japón es endémica, en México y Latinoamérica su incidencia es baja. Existe una predisposición ge-
nética en la cual el complejo mayor de histocompatibilidad (HLA) tiene un papel predominante. El diagnóstico 
histopatológico requiere de la presencia en los tejidos de lesiones granulomatosas no caseifi cantes, células 
epiteloides e inclusiones citoplasmáticas llamadas células de Schaumann. La complicación más severa es la 
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Introducción

La sarcoidosis es una enfermedad mul-
tisistémica descrita desde hace 134 años 
(1877) por Hutchinson, bajo el nombre de 
“psoriasis papilar”, posteriormente Boeck 
acuño el término “Sarkoid”, para que fi -
nalmente Schaumann describiera su carac-
terística multisistémica. A pesar de estos 
y múltiples esfuerzos en pleno siglo XXI 
aún no se ha podido determinar el agente 
que produce esta enfermedad1. La Ameri-
can Thoracic Society y la European Res-
piratory Society la clasifi can junto a otras 
6 enfermedades (Proteinosis alveolar, mi-
crolitiasis alveolar, linfangioleiomiomato-
sis, eosinofi lias pulmonares, histiocitosis X 
y amiloidosis) que se caracterizan por una 
sintomatología e histología bien defi nidas, 
además de una etiología desconocida2. 

La sarcoidosis es una enfermedad in-
frecuente en pediatría, que presenta mani-
festaciones multisistémicas (tabla 1), aun-
que en más del 90% de los casos el pul-
món es el órgano más afectado, siendo su 
manifestación más común una neumonía 
intersticial difusa (NID). El diagnóstico 
de certeza se realiza por medio del estu-
dio histopatológico de un ganglio linfá-
tico, lesión de piel o glándula salival. El 
diagnóstico temprano evita la aparición 
de complicaciones severas como la fi bro-
sis pulmonar en aquellos pacientes sinto-
máticos, que se encuentran en una etapa 
avanzada de la enfermedad. Debido a la 
rareza de este padecimiento en este artícu-
lo realizaremos la presentación de un caso 
pediátrico con diagnóstico de sarcoidosis 
pulmonar y una revisión de la literatura 
mundial, esto con el objetivo de conocerla 
y diagnosticarla tempranamente.

Caso clínico

Adolescente masculino de 11 años, originario 
de Durango, sin antecedentes heredofamiliares y 
perinatales de importancia, esquema de inmuniza-
ciones completo, exposición semanal a humo de 
leña y convivencia con aves de corral y palomas. 
Presentó múltiples eventos de sibilancias desde los 
4 años de edad, disnea de medianos esfuerzos, tos 
seca predominantemente nocturna que se exacer-
baba con el ejercicio e hiperemia conjuntival per-
sistente. Se le diagnóstico asma, por lo que se le 
indicó tratamiento con beta2 agonistas durante 8 

fi brosis pulmonar, por lo que el tratamiento con esteroides es de suma importancia. Presentamos el caso de un 
escolar al que se le realizo el diagnóstico de sarcoidosis pulmonar por biopsia pulmonar a cielo abierto. Al cual 
se le inicio tratamiento con esteroide sistémico y actualmente se encuentra bajo vigilancia, asintomático y sin 
complicaciones secundarias al tratamiento.
(Palabras clave: Sarcoidosis pulmonar, adenopatías mediastinales, niños).
Rev Chil Pediatr 2011; 82 (6): 535-541
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Tabla. 1. Manifestaciones clínicas de la sarcoidosis

Generales Fatiga
Fiebre y malestar general
Anorexia y pérdida de peso
Dolor abdominal

Pulmón Tos improductiva
Dolor torácico
Disnea
Sibilancias o estertores
Adenomegalias hiliares y mediastinales bilaterales

Ojos Uveítis anterior, iridociclitis y corioretinitis
Edema papilar
Glaucoma
Granuloma Conjuntival

Piel Eritema nodoso
Nódulos subcutáneos o cutáneos
Lesiones verrugosas, ulceraciones o eritrodermia

Hígado, bazo 
y páncreas

Hepatomegalia y esplenomegalia
Diabetes insípida
Pancreatitis

SNS Cefalea
Vértigo
Convulsiones

Huesos y arti-
culaciones

Dolor articular y artritis

Corazón. Cardiomiopatía dilatada
Arritmias ventriculares y bloqueo cardiaco

Glándulas 
salivales

Adenoiditis y tonsilitis
Parotiditis persistente



537Volumen 82 - Número 6

SARCOIDOSIS INFANTIL

Tabla 2. Exámenes de laboratorio

Examen de laboratorio Resultados 
del paciente

Valores de referencia. 
(Iner*)

Hemoglobina 14,5 g/dl 11,5 - 17 g/dl

Hematocrito 43,4% 37 - 54 %

Leucocitos 7 200 mm3 4 - 10 mm3

Plaquetas 236,000 mm3 150,000 - 500,000 mm3

Calcio Sérico 9,5 mg/dl 8,8 - 10,2  mg/dl

Proteínas totales 7,90 g/dl 6,10 - 7,9 g/dl

Albumina 4,07 g/dl 3,5- 4,8 g/dl

TGO 27 UI/l 17 - 63 UI/l

TGP 22 UI/l 15 - 41 UI/l

DHL 321 UI/l 98 - 192 UI/l

Fosfatasa alcalina 222 UI/l 38 - 126 UI/l

CPK 629 UI/l 49 - 39.7 UI/l

IgG 1 980 mg/dl 751 - 1 560 mg/dl

IgM 103 mg/dl 46 - 304 mg/dl

IgE 117 UI/dl 1,5 - 283 mg/dl (9 - 15 años)

IgA 342 mg/dl 82 - 454 mg/dl

Cociente CD4/CD8 2,58 1,0 - 1,5 

CD3% 46% 55 - 78%

CD4% 33% 27 - 53%

CD8% 13%   9 - 35%

*Fuente: Laboratorio Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

años, los cuales se suspendieron 
posteriormente por la ausencia 
de síntomas. Se envió al Instituto 
Nacional de Enfermedades Res-
piratorias (INER) al detectarse en 
una telerradiografía de tórax, des-
pués de una fractura de clavícula 
una imagen sugestiva de NID (fi -
gura 1). El examen físico reveló 
lesiones granulosas en conjunti-
va tarsal, fondo de ojo y cámara 
anterior normales, no se detectó 
síndrome pleuropulmonar alguno. 
Abdomen con hepatomegalia de 4 
cm y lesiones dérmicas subcutá-
neas nodulares en región dorsal y 
extremidades inferiores.

En los exámenes de laborato-
rio se observó un importante in-
cremento en la IgG, DHL, TGO, 
Fosfatasa alcalina y CPK; el res-
to de los estudios se encontraron 
normales (tabla 2). La tomogra-
fía computada de alta resolución 
(TACAR) presento un patrón 
intersticial y opacidades micro-
nodulares (fi guras 2 y 3). La es-
pirometría sugirió la presencia de 
una restricción moderadamente 
grave (Leve: 70-100, Moderada: 
69-60, Moderadamente grave 59-
50, Grave: 49-35, Muy Grave: > 
35% del valor predicho de FVC), 
pletismografía con atrapamiento 
aéreo y restricción leve, DLCO 
normal. La caminata de 6 min 
presento saturación normal en 
reposo y desaturación del 88% 
después de recorrer 570 m, eco-
cardiografía: hipertensión pul-
monar moderada; broncoscopia: 
mucosa tráqueal enrojecida, fria-
ble y gránulos fi nos de 0,5 mm de 
elevación, lavado broncoalveolar 
(LBA) con predominio de ma-
crófagos (68%). Se le realizó una 
biopsia pulmonar por toracotomía 
observando la presencia en el es-
tudio histopatológico de células 
gigantes que presentaban en su 

Figura 1. Telerradiografía de tórax: Se observa en tejido óseo área de dis-
continuidad en clavícula izquierda, (arterisco) mediastino presenta ensan-
chamiento mediastinal [sugerente de adenomegalias mediastinales (fl echas), 
y que producen desviación de la tráquea a la derecha (estrella). Parénquima 
pulmonar con patrón que incrementa la densidad pulmonar y que se carac-
teriza por micronódulos y vidrio esmerilado bilateral, diseminado a diversos 
segmentos pulmonares.
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Figura 2. TC Tórax: Observamos la ventana para medias-
tino fase de contraste, en la cual se observan imágenes con 
densidad de tejidos blandos, bien delimitadas de bordes re-
gulares, localizadas en regiones subcarinales, paraaórtica y 
parahiliares. (Flechas) (A= Aorta descendente).

Figura 3. Observamos Corte axial de TACAR fase inspi-
ratoria, en donde se observan  imágenes que producen un 
aumento de la densidad pulmonar y que se caracterizan por 
vidrio esmerilado (fl echa) y un patrón micronodular (< 3 
mm), diseminado y subpleural (fl echas y arterisco).

Figura 4. Laminilla de biopsia pulmo-
nar. A) célula gigante con cuerpo aste-
roide. 40x (aumento original), B) célula 
gigante con cuerpo de Schaumann. 40x 
(aumento original).

interior cuerpos asteroides y de Schaumann 
(fi gura 4). Se le inició prednisona a 1 mg/kg/d 
y se dio su alta sin complicaciones. Actual-
mente, se encuentra asintomático.

Discusión

La sarcoidosis es una enfermedad poco fre-
cuente en niños, pero común en adolescentes, 
presenta un pick de incidencia entre los 20 y 40 
años, existiendo una variación considerable, la 
cual dependerá del área geográfi ca, la pobla-
ción predominante de cada país (siendo más 
afectadas: la afroamericana en EE.UU., blanca 
en países escandinavos y asiática en Japón) y la 
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predisposición genética. Dinamarca en el 2009 
presentó una incidencia de 0,02/100 000 casos 
en niños menores de 4 años y de 0,29/100 000 
en adolescentes de 14-15 años. En México 
sólo existe la publicación de Rodríguez y col, 
quienes recabaron 14 casos diferentes en la po-
blación general. Son zonas endémicas Suecia, 
Islandia, Inglaterra, EE.UU. y Japón1,3,4,5. 

Su etiología es desconocida, aunque se 
relacionan como causantes a Mycobacterias, 
Proprionibacterium acnés, Yersinia enteroco-
lítica, retrovirus, alérgenos (pólen de pino), 
desencadenantes medio-ambientales, drogas, 
fenómenos de auto-inmunidad y predisposi-
ción genética2,6. Se cree que la presencia de 
ADN de Mycobacterias en las lesiones sarcoi-
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dales o una lesión en la pared celular, son la 
causa de que un individuo presente mayor sus-
ceptibilidad a padecerla, aunque Brown y Col 
rechazan esta asociación4,7. Algunos autores 
incluso creen que la sarcoidosis incrementa el 
riesgo de padecer alguna neoplasia hematoló-
gica, aunque esto es aún controvertido8. 

La sarcoidosis se caracteriza por presen-
tar una elevada respuesta inmune tipo Th1, la 
cual produce una formación descontrolada de 
granulomas y un incremento de los linfocitos 
TCD4+ en los pulmones afectados, incremen-
tando dramáticamente su número; mientras 
que las células TCD8+ son desreguladas. Está 
marcada acumulación de linfocitos se puede 
observar en todos los sitios de enfermedad 
activa, incluyendo ganglios linfáticos, bazo, 
conjuntivas, piel y otros tejidos afectados por 
el proceso infl amatorio de tipo inmunológico. 
Los linfocitos T aislados en los pulmones de 
pacientes con sarcoidosis activa muestran una 
expresión predominante de citoquinas Th1, 
con niveles elevados de INFγ, IL-2 e IL-12; 
citosina que estimula la producción de INFγ, 
proliferación de células T activadas y la dife-
renciación de las células Th0 a Th14,6,9. 

La sintomatología puede ser aguda, subagu-
da o crónica, cursando asintomáticos el 30% de 
los casos. Ocasionalmente pueden presentarse 
manifestaciones sistémicas o relacionadas con 
el órgano afectado, en los niños dependerá de 
su edad manifestándose en menores de 4 años 
uveítis (60-100%), artralgias (75%) y eritema 
nodoso (35%); los niños mayores y adoles-
centes también manifestaran pérdida de peso, 
fatiga, adenomegalias y síntomas pulmona-
res1,2,6,10. Las manifestaciones cutáneas están 
presentes en el 77% de los niños pequeños y 
en 24-40% de los mayores, caracterizándoles 
la presencia de pápulas eritematosas y/o lesio-
nes liquenoides en extremidades y tronco5,10. 

La sarcoidosis pulmonar se caracteriza por 
la presencia de adenomegalias hiliares bilatera-
les, obligándonos a descartar otro tipo de pade-
cimiento cuando estas sean unilaterales. Pueden 
asociarse tos seca, disnea y dolor torácico, son 
raros hemoptisis, hiperreactividad bronquial 
e hipocratismo digital, los estertores crepitan-
tes están presentes en menos del 20% de los 
casos4,6,10. El 90% de los casos presentan una 

radiografía anormal, siendo la linfadenopatía 
mediastinal bilateral el signo radiológico más 
frecuente, y aunque estas son el sello radiográfi -
co de la sarcoidosis infantil, se pueden presentar 
en adultos. Las adenopatías paratraqueales bila-
terales e hiliares son las más comunes, siendo 
raras las unilaterales paratraqueales derechas, 
aunque Merten y col describen una mayor fre-
cuencia de adenopatías subcarinales11. El pa-
trón radiológico parenquimatoso más frecuente 
es el reticulonodular, seguido por el alveolar y 
la fi brosis pulmonar; el patrón miliar es raro a 
cualquier edad4. Las lesiones radiológicas nos 
permiten clasifi car, pronosticar e iniciar un tra-
tamiento en los pacientes (tabla 3)1,4; siendo 
la TACAR la herramienta más valiosa para el 
diagnóstico. Las imágenes tomográfi cas más 
observadas por Vrielynck y col fueron el vidrio 
esmerilado, engrosamiento septal, adenopatías 
bilaterales, engrosamientos intercisurales y las 
bandas parenquimatosas no septales4,12.  

La biopsia transbronquial (BTB) es el pro-
cedimiento más recomendado para el diag-
nóstico de la sarcoidosis pulmonar, aunque se 
pueden realizar biopsias en piel, hígado y glán-
dulas salivales, la BTB es positiva en el 90% 
de los casos con adenopatías radiológicamen-
te visibles, la biopsia pulmonar está indicada 
cuando los sitios para biopsiar son inaccesibles 
y la radiografía y/o TACAR son anormales4. El 
LBA presenta una relación CD4/CD8 mayor a 
3,5, siendo útil en el 60% de los casos1,4,9. La 
espirometría y la pletismografía demostraran 
un patrón restrictivo dependiendo del grado de 
afectación pulmonar, la DLCO comúnmente 
es normal14. Histológicamente se caracterizará 
por la presencia de granulomas epiteloides no 
caseifi cantes con células gigantes multinuclea-
das que en su interior presentan inclusiones 
citoplasmáticas, llamados cuerpos de Schau-
mann y asteroides. 

El granuloma sarcoidal origina sustancias 
como la enzima convertidora de angiotensina 
(ECA), lisozima, glucuronidasa, colagenasa, y 
calcitriol, promoviendo su incremento sérico 
y urinario4,13, por lo que se deben de realizar 
biometría hemática, pruebas de función hepá-
tica, química sanguínea, proteínas séricas, cal-
cio sérico y urinario, VSG, concentración de 
ECA, junto a una evaluación oftalmológica y 
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electrocardiografía para descartar uveítis ante-
rior y/o arritmias o bloqueos cardíacos respec-
tivamente5. Deberán  descartarse tuberculosis, 
beriliosis, neumonitis por hipersensibilidad, 
histoplasmosis, coccidioidomicosis (común 
en el norte de México), linfoma y asma bron-
quial1,4,5,10. 

El tratamiento de elección para todo pa-
ciente sintomático es la prednisona, esta mejo-
ra los síntomas y disminuye el daño pulmonar 
a largo plazo. La dosis inicial es de 30 a 40 mg/
día o 1 mg/kg/día; utilizando dosis mayores 
en caso de alteraciones neurológicas, cardía-
cas o hipercalcemia severa. Durante la fase de 
reducción, todos los pacientes asintomáticos  
continuaran utilizando una dosis de 10-15 mg/
día o de 0,25 mg/kg/día, la cual se ira disminu-
yendo gradualmente para evitar recaídas en el 
paciente. Se ha demostrado que los pacientes 
en etapa 1 no presentan mejoría clínica, y que 
los benefi ciados son aquellos en etapas 2-3, en 
donde se ha observado una importante mejoría 
radiológica. Nuestro caso se clasifi co en etapa 
radiológica II, por lo que se le inicio tratamien-
to con prednisona a 1 mg/kg/día. El uso de es-
teroides inhalados es aun controvertido4,15. 

La evolución puede ser remisión espontá-
nea, estabilización, empeoramiento o muerte; 
Milman y cols, estudiaron a 5 536 adultos que 
padecieron sarcoidosis en la infancia, obser-
vando una baja mortalidad y escasas compli-
caciones en la población3,4,6. El pronóstico de-
penderá de la edad, raza y estadio radiológico. 
Los casos asintomáticos se vigilaran durante 
un año, para posteriormente egresarse1,4,14. 

Conclusiones

La sarcoidosis en un padecimiento raro en 
niños. En México han sido reportados en la 
literatura nacional 10 casos desde 1997, de-
jando en claro el subdiagnóstico y el profundo 
desconocimiento de esta enfermedad. De los 
casos publicados 7 presentaron síntomas pul-
monares y manifestaciones dermatológicas, 
igual que las manifestadas por nuestro pacien-
te (tos seca, disnea, sibilancias y lesiones dér-
micas en tronco y extremidades inferiores); de 
estos casos, sólo uno se presentó en un niño de 
10 años, pudiendo inferir su escasa incidencia 
en la edad pediátrica. Radiológicamente, tal 
como se comentó por diversos autores la ima-
gen patognomónica de este padecimiento es la 
presencia de adenomegalias hiliares o medias-
tinales bilaterales, como también la presencia 
de un patrón en vidrio deslustrado y/o de tipo 
intersticial bilateral, tal y como ocurrió con 
nuestro paciente. De acuerdo a la literatura 
el pronóstico será bueno en la mayoría de los 
niños, sin embargo, aún falta conocer exacta-
mente el comportamiento clínico-radiológico 
que presenta en esta población. El diagnóstico 
en pacientes asintomáticos generalmente es un 
hallazgo radiológico, por lo que es importante 
implementar estrategias para el envío de casos 
sospechosos a un instituto de salud especiali-
zado en donde se les clasifi cara e iniciara el 
tratamiento más adecuado, evitando complica-
ciones y secuelas graves como la fi brosis pul-
monar, que incapacitara progresivamente a los 
pacientes afectados.

CRUZ I. y cols.

Tabla 3. Estadios de la sarcoidosis pulmonar, frecuencia y pronóstico

Estadio Alteraciones radiológicas Frecuencia 
(%)

Función pulmonar Pronóstico 
(%)*

0 Normal 5 - 10 Normal > 80

I
Adenopatías hiliares bilaterales con o sin ade-
nopatías paratraqueales derechas

> 50 Alterada en el 20% 60 - 80

II
Mismas alteraciones del estadio I + infiltrados 
pulmonares

25 - 50
Alterada en el 40-80% 

de los pacientes 
con infiltrados pulmonares

70

III Infiltrados pulmonares sin adenopatías 15 < 30

IV
Patrón en pañal de abeja, bulas, quistes y 
retracción hiliar

5 - 20 0

*Remisión después de 2 años del diagnostico.
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Puntos clave

• Recordar que la sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que puede presentar manifestaciones en diversos órganos.

• Descartar sarcoidosis pulmonar en aquellos pacientes con disnea, tos seca, sibilancias o estertores finos bilaterales, y que presenten 
en la Rx. de tórax adenomegalias hiliares y/o mediastinales bilaterales, junto con un patrón en vidrio esmerilado o reticular y/o 
micronodular difuso.

• Los estudios de laboratorio iniciales son: Biometría hemática, calcio sérico y urinario, enzima convertidora de angiotensina en 
orina, inmunoglobulinas, lavado broncoalveolar (Solicitar celularidad y relación CD4/CD8), enzimas hepáticas y PPD.

• Realizar siempre una valoración oftalmológica para el diagnóstico y seguimiento de uveítis anterior e iritis aguda, y de granulomas 
conjuntivales.

• El diagnóstico de certeza se realiza mediante biopsia en ganglios hiliares o mediastinales, lesión de la piel y/o glándulas salivales. 
La lesión patognomónica presenta células epiteloides sin necrosis caseosa, con inclusiones citoplasmáticas llamadas cuerpos de 
Schaumann y  asteroides.
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