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Reporte de caso/ Case report

Causa poco frecuente de insuficiencia suprarrenal. Apropdsito
de un caso
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RESUMEN

Se presenta un caso de sarcoidosis que presentd afectacion suprarrenal. Hombrede
44 afos fue diagnosticado de sarcoidosis pulmonar y ganglionar segin hallazgos
clinicos, laboratoriales y anatomopatoldgicos. Tres afios después acude por debilidad
generalizada, nduseas, hiponatremia persistente, hipotensién arterial, pérdida de
peso e hiperpigmentacién cutadnea. La evaluacion endocrinoldgica confirma
insuficiencia suprarrenal primaria, lo que sugiere la infiltraciéon de lasarcoidosis en las
glandulas suprarrenales.
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A rare cause of adrenal insufficiency. A case report

ABSTRACT

We present a case of sarcoidosis that presented adrenal involvement. A 44-year-old
man was diagnosed with pulmonary and lymph node sarcoidosis based on clinical,
laboratory, and pathological findings. Three years later, he presented with
generalized weakness, nausea, persistent hyponatraemia, arterial hypotension,
weight loss, and skin hyperpigmentation. Endocrinologic evaluation confirms primary
adrenal insufficiency, suggesting infiltration of sarcoidosis into the adrenal glands.
Keywords: sarcoidosis; hyponatremia; adrenal insufficiency; corticosteroids

INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida
caracterizada por la presencia de granulomas epitelioides no caseificantes en érganos
afectados¥). Los procesos inmunoldgicos tienen lugar solo en los dérganos
involucrados (acumulaciéon de linfocitos T helper) y el cuadro clinico depende de la
afectacion de 6rganos(®, Los pulmones son los érganos mas cominmente afectados,
aunque puede haber compromiso extrapulmonar como ganglios linfaticos, ocular,
cardiaco, hepatico, cutaneo, nervioso®. El diagndstico requiere los siguientes
elementos: manifestaciones clinicas y radiograficas de la sarcoidosis, deteccion
histopatoldgica de granulomas no caseificantes y exclusidon de otrasenfermedades
que puedan presentarse de manera similar®, Existen pocos informes de casos de
insuficiencia adrenal asociada a sarcoidosis®). La insuficienciasuprarrenal primaria
es un trastorno que se caracteriza por la produccion inadecuada o ausencia de
hormonas suprarrenales por afectacion de dichas glandulas(®. Es una condicion de
emergencia poco comun pero potencialmente mortal”. Entre las causas mas
frecuentes se citan trastornos autoinmunes, infecciosos, neopldsicos, genéticos,
iatrogénicas, en su mayoria efectos secundariosfarmacoldgicos®. Sin embargo, rara
vez se ha informado enfermedades infiltrativas como la sarcoidosis como causa de
esta afeccion(®. A continuacion, describimos un caso de sarcoidosis pulmonar con
posterior afectacién suprarrenal.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de un vardén de 50 anos, de raza blanca, sin patologias de
base conocidas, que hace 3 afios consulta en el Servicio de Neumologia por tos seca
de varios meses de evolucion, dificultad respiratoria a moderados esfuerzos,
decaimiento del estado general y pérdida de peso de aproximadamente 6 kilogramos,
en ausencia de fiebre ni hemoptisis. Antecedente de varios episodios debronquitis
aguda tratado con broncodilatadores y antibidticos. No tabaquista. Niega contacto
epidemioldgico con tuberculosis y otras enfermedades respiratorias, ni exposiciones
laborales de riesgo. Se solicita hemograma, eritrosedimentacion y quimica
sanguinea, sin datos positivos de valor. Se realiza seriado de esputo para gérmenes
comunes, gérmenes atipicos, hongos y bacilos acido-alcohol resistentes con
resultados negativos, asi como test para VIH. En tomografia de térax se constata
infiltrado pulmonar bilateral. Espirometria normal. Al no hallar etiologia infecciosa
aparente se realiza fibrobroncoscopia con toma de biopsia transbronquial que
informa: granulomas epitelioides no caseificantes, negativo para PAS y Ziehl Neelsen;
lo que orienta al diagndstico de sarcoidosis pulmonar. Se complementa con estudios
reumatoldgicos (ANA, antiDNA, ANCAc y ANCAp) que dan resultados negativos y se
inicia tratamiento con corticoides, con cumplimiento irregular y abandono posterior.

Hace dos afios consulta por empeoramiento del estado clinico general, persistencia
de tos seca, adenopatias cervicales y disfonia de reciente comienzo, por lo que se
somete a nasofibrolaringoscopia donde se observa lesidon ocupante de espacio que
abarca cuerda vocal derecha, bandas ventriculares y seno piriforme, deaspecto
verrucoso cubierta de mucosa normal. En la biopsia de aritenoides yepiglotis se
hallan células gigantes multinucleadas tipo Langhans, sin cambiosneoplasicos ni
presencia de microorganismos.

Se realiza tratamiento con prednisona y posteriormente con ciclofosfamida por
progresion de la enfermedad, con escasa respuesta. Desde hace un afio en
tratamiento con micofenolato.

Acude actualmente al Servicio de Urgencias por cuadro de debilidad generalizada,
mareos, pérdida de peso, vomitos e intolerancia alimentaria de dos meses de
evolucion. A su ingreso se constatan los siguientes signos vitales: presiénarterial
86/46 mmHg, frecuencia cardiaca 112 Ipm, frecuencia respiratoria 20 rpm Peso 65
kg. Al examen fisico se observa hiperpigmentacién de la piel, mas marcadaen los
pliegues de las manos, cicatrices y pezones, examen neurolégico vy
musculoesqueléticos normales. (Figura 1) En la analitica sanguinea: globulosblancos
normales (3210 / uL con 80% neutroéfilos 3% eosinodfilos), anemia leve (hemoglobina
10.1 g/dL), proteina C reactiva elevada (37mg/mL), perfil renalnormal (urea 21
mg/dL, creatinina 1.04 mg/dL), glicemia normal (70 mg/dl) transaminasas elevadas
(GOT 45 U/L, GPT 173 U/L), bilirrubinemia normal (bilirrubina total 1 mg/dL),
hiponatremia (Sodio 124 mEqg/L), normocalemia (4.1 mEq/L), hipercalcemia (calcio
total 10.5 mg/dL y calcio idnico 1.33 mmol/L), orina simple sin hallazgos de valor.
Quantiferon y Genexpert para descartar TBC negativos. En tomografia simple de
torax y abdomen se evidencian bronquiectasias por traccion en ambas regiones
perihiliares, mediastino con ganglios calcificados, (Figura 2); imagen nodular
isodensa con calcificaciones en su interior en proyeccion de ambas suprarrenales, en
el lado derecho mide 29*24*44 mm y en el lado izquierdo mide 26*20*31mm,
esplenomegalia homogénea (Figura 3) Serealiza endoscopia digestiva alta y
colonoscopia para excluir malignidad, ambos sin hallazgos patoldgicos. Debido al
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hallazgo de esplenomegalia y transaminasas elevadas, se solicita RK39 y serologia
para hepatitis A, B, C, toxoplasmosis, citomegalovirus, VIH, todos negativos.
Figura 1. Hiperpigmentacic’m en cuello, miembros superiores y pezones.

<dlcal

Figura 2. Tomografia simple de Térax a. Ventana pulmonar, serie axial, con
cambios pulmonares parenquimatosos consistentes en fibrosis, engrosamientos
peribroncovasculares perihiliares, bronquiectasias por traccion y nodularidad
perilinfatica, a predominio de campos pulmonares superiores y medios, bilaterales.
(Sarcoidosis/Estadio IV). No observa cambios quisticos, condensaciones cavitadas,
ni derrame pleural. b. Ventana pulmonar y mediastinica, serie coronal, con
formaciones ganglionares, multiples, infracentimétricas, que muestran calcificaciones
densas puntiformes y nodulares groseras.

Figura 3. Tomografia simple de abdomen superior ay b.

Series en ventana de partes blandas, reconstruccion coronal, donde se observa
engrosamiento nodular asimétrico, oval y bien delimitado de ambas glandulas
suprarrenales, con calcificaciones puntiformes y grumosas dispersas, intra-
perilesionales, asociadas (Flechas). Nétese ademas esplenomegalia moderada.

Ante la sospecha de insuficiencia adrenocortical probable, en presencia de
debilidad, pigmentacién de la piel, hipotension e hiponatremia, se solicita exdmenes
paraclinicos endocrinoldgicos. La hormona adrenocorticotropica se constata muy
elevada (ACTH 537 pg/mL (VN hasta 46 pg/ml)), mientras que el nivel de cortisol
sérico, bajo (0.6 ug/dL). TSH 4.3 ulU/mL, FT4 10 pg/mL, T3 2.7nmol/L Anti TPO y
Anti-tiroglobulina: negativos. Demas hormonas del panel hipofisario normales. No
se pudo dosar anticuerpos anti-adrenocorticales contra la enzima esteroidogénica 21-
hidroxilasa por no realizarse en nuestro pais.

Con dichos datos se realiza el diagnostico de Insuficiencia Suprarrenal Primaria
por infiltracion adrenal de la Sarcoidosis, aunque no se realiza biopsia de masas
suprarrenales por a la invasividad del método y negativa del paciente. Se inicia
reemplazo con hidrocortisona y fludrocortisona a dosis fisioldgica, con mejoria
importante del bienestar general del paciente.

DISCUSION

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida
caracterizada por la presencia de granulomas epitelioides no caseificantes(*). Implica
afectacion pulmonar en su gran mayoria, aunque también puede infiltrar ganglios
linfaticos, ojos, piel, corazén, pero rara vez las glandulas suprarrenales,3)

En este reporte de caso, mostramos una insuficiencia suprarrenal que fue causada
probablemente por la infiltracion sarcoide de las adrenales. Fueron descartadas como
posibles causas infecciones como tuberculosis y VIH y metastasisde proceso maligno.
Si bien no se pudo realizar el dosaje de anticuerpos anti-21- hidroxilasa, para
descartar adrenalitis autoinmune, los anticuerpos antitiroideos negativos, la ausencia
de otras patologias glandulares autoinmunes, y la imagen tomografica de las
suprarrenales no tipica de adrenalitis autoinmune nos aleja de dicha posibilidad
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diagnostica.

Por otro lado, el aumento bilateral de la glandula suprarrenal, la presencia de
calcificaciones caracteristicas, sumado al hecho de que el paciente contaba con el
diagndstico de sarcoidosis pulmonar desde hace varios afios, con evolucion torpida
y empeoramiento de imdagenes pulmonares, nos orientan hacia un proceso
granulomatoso infiltrativo

Ademas, la funcion hipofisaria normal excluyo la posibilidad de insuficiencia
adrenocortical u otras deficiencias hormonales causada por hipopituitarismo debido
a sarcoidiosis.

No se hallaron informes de casos similares en Paraguay, sin embargo, en Japon
se registraron dos casos(>?., En comparacién con el Ultimo caso notificado, las
afectaciones pulmonar y adrenal se diagnosticaron en el debut de la enfermedad,
ademas de presentar participacion de los musculos esqueléticos y de las glandulas
salivales. Sin embargo, en nuestro caso, la afectacidén suprarrenal se da anos después
del diagndstico de la enfermedad pulmonar.

La tuberculosis sigue siendo una enfermedad prevalente en el Paraguay, por lo
qgue su exclusion en este caso fue de relevancia.

No se realizd analisis histoldgico para confirmar el diagndstico de sarcoidosis en
la glandula suprarrenal por invasividad y negativa del paciente. Sin embargo, los
hallazgos clinicos y de imagen sugieren fuertemente la afectaciéon sarcoide de las
glandulas suprarrenales, como causa de la insuficiencia adrenal.

En conclusién, describimos un caso de caso de sarcoidosis que en el curso de la
enfermedad presenté afectacion adrenal.
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